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【摘要】　目的：探讨 ＡｒｎｏｌｄＣｈｉａｒｉ畸形的临床及影像学特点，提高对本病的认识。方法：对经手术证实的３０例

Ｃｈｉａｒｉ畸形的临床及影像学表现进行回顾性分析。全部病例行 ＭＲ检查，其中２１例摄头颅及颈椎Ｘ线平片，１６例行ＣＴ

扫描。结果：Ｘ线表现：颅底凹陷１６例，寰椎与枕骨融合４例，寰椎缺如１例，单纯后弓缺如１例。ＣＴ表现：脑积水３例，

脊髓空洞症８例。ＭＲＩ表现：①小脑扁桃体下疝长度３～３２ｍｍ，平均１０．５２ｍｍ。小脑扁桃体末端变尖１９例，圆钝１１

例。②脊髓空洞症：１９例，其中颈段１１例，胸段３例，颈胸段５例。形态为柱形９例，梭形３例，间隔分房状５例，多发２

例。范围约３．５～１１个椎体及其间隙，平均５．９个椎体及间隙。③合并其它畸形：颅底凹陷症２３例，齿状突突入颅内使延

髓成角８例，寰椎与枕骨融合４例，寰椎缺如１例，单纯后弓缺如１例，枕大孔扩大５例、变小１例。结论：Ｘ线平片显示骨

骼畸形较好，ＭＲＩ对本病的诊断及疗效评估有重要价值。
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　 　ＡｒｎｏｌｄＣｈｉａｒｉ畸形 （ＡｒｎｏｌｄＣｈｉａｒｉｍａｌｆｏｒｍａ

ｔｉｏｎ，ＡＣＭ）又称小脑扁桃体下疝畸形，主要是颅后窝

中线结构在胚胎期的发育异常，表现为小脑扁桃体下

疝至枕骨大孔以下而达颈椎椎管内，且常常合并其它

畸形，引起小脑、延髓、脊髓、后组颅神经及上颈段神经

系统症状。其解剖形态异常及其分类已有详细描述，

但其病因及治疗方法尚存在争议。本文回顾性分析了

３０例该病的影像学表现，旨在探讨 ＡｒｎｏｌｄＣｈｉａｒｉ畸

形的临床及影像学特点，提高对本病的认识。

材料与方法

搜集我院２００１年１月～２００３年１２月经手术治

疗的３０例患者的临床及影像学资料。全部病例均有

术前正位Ｘ线照片。其中男１８例，女１２例，年龄３～

５５岁，平均３１．２岁。病程３个月～２０年，平均６．８

年。根据是否合并脊髓空洞症分为２型：①Ａ型，单纯

扁桃体下疝１１例；②Ｂ型，合并脊髓空洞症１９例。临

床表现：肢体麻木１１例，无力１０例，共济失调１０例，

呛咳２例，头晕２例，枕部不适２例，声音嘶哑１例，头

痛１例。查体：后发际低３例，耸肩无力１例，痛温觉

减退５例、消失３例，四肢肌力减退７例，肌萎缩６例，

吞咽反射迟钝２例。

影像学检查：２１例摄头颅及颈椎正、侧位片，１６例

行螺旋ＣＴ扫描（日立 Ｗ２０００ＣＴ机），层厚１０ｍｍ，层

距１０ｍｍ，８～１０层。ＭＲＩ扫描采用东芝０．５Ｔ超导型

磁共振成像仪，头颈复合线圈，常规矢状面及轴位扫

描，扫描序列采用ＳＥＴ１ＷＩ：ＴＲ５５０ｍｓ，ＴＥ２０ｍｓ；

ＦＳＥＴ２ＷＩ：ＴＲ４０００～４２００ｍｓ，ＴＥ１５６ｍｓ。扫描层

厚４ｍｍ，层间距１ｍｍ，采集次数２～４次。本组病例

均未行ＣＴ或 ＭＲＩ增强扫描。
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图１　ＭＲＴ１ＷＩ示小脑扁桃体下疝５ｍｍ，合并颈段脊髓空洞症。　图２　ＭＲＴ２ＷＩ

示脊髓空洞症内呈分房状改变。　图３　ＭＲＴ１ＷＩ示齿状突突入颅内，压迫延髓使

其成角（箭）。　图４　Ｘ线平片示寰椎与枕骨融合，后弓缺如。

结　果

１．影像学表现

Ｘ线表现：颅底凹陷１６例，表现为齿状突超过

Ｍｃｇｒｅｇｏｒ线５～８ｍｍ，布德加氏角增大。

ＣＴ表现：脑积水３例，脊髓空洞症８例。

ＭＲＩ表现：由于 Ｔ１ＷＩ具有较高的组织对比度，

解剖结构显示较清楚，所有测量数据均在Ｔ１ＷＩ进行。

①小脑扁桃体的位置：以斜坡后下缘骨皮质最低点与

枕大孔后缘最低点作一联线，测量小脑扁桃体下缘与

此联线的距离。本组小脑扁桃体下疝长度３～３２ｍｍ，

平均１０．５２ｍｍ。小脑扁桃体末端变尖１９例，圆钝１１

例。②脊髓空洞症：１９例，其中颈段１１例（图１），胸段

３例，颈胸段５例。形态为柱形９例，梭形３例，间隔

分房状５例（图２），多发２例。病变所占脊髓节段约

３．５～１１个椎体及其间隙，平均５．９个椎体及间隙。

③合并其它畸形：颅底凹陷症２３例，齿状突突入颅内

使延髓成角８例（图３）。寰椎与枕骨融合４例，寰椎

缺如１例，单纯后弓缺如１例，枕大孔增大５例、减小

１例。

２．手术所见

本组病例采用后颅窝减压重建术，对下疝的扁桃

体电灼切除（１７例），部分咬除寰、枢椎椎板棘突（８

例），切除增厚的硬膜或硬膜下条索７例，并减张修补

硬脑膜，保持脑脊液引流通畅，对脊髓空洞症不作处

理。ＭＲ所示的小脑扁桃体下疝程度、脊髓空洞症的

位置、合并畸形等均经手术证实，但５例枕骨大孔区硬

膜增厚、２例下疝扁桃体与颈髓粘连、２例硬膜下纤维

条索 ＭＲ均未能显示。

讨　论

１．分型及发病机制

ＡＣＭ按病变严重程度分为４型。Ⅰ型：延髓伴

随小脑扁桃体向椎管内疝入；Ⅱ型：小脑下蚓部移位，

桥脑、第四脑室、延髓向椎管内延

伸，可伴脑积水及脊膜膨出；Ⅲ型：

罕见，除Ⅱ型特征外，还合并枕部

脑膜膨出；Ⅳ型：罕见，为小脑发育

不全，不向下移位。其中Ⅰ型最常

见，本组３０例均属Ⅰ型。本病病

因未明，有作者认为扁桃体下疝系

先天发育异常；也有作者认为是由

于后颅窝或枕大孔处先天发育异

常，致使四脑室中、侧孔闭塞或狭

窄，造成颅内、椎管内产生压力梯

度差，导致小脑扁桃体向下通过枕

大孔疝入椎管内。曾有报道［１］腰

穿可导致扁桃体下疝。另有作者

报道［２］颈段脑脊膜膨出的患儿，３

个月后逐渐出现扁桃体下疝。后

颅窝减压术或 ＶＰ分流术后患者

症状改善，甚至下疝的扁桃体可自

动还纳复位［３］，本组也同样观察到

上述现象。综上所述，可以认为扁

桃体下疝除个别为先天发育异常

外，绝大部分是由于颅内、椎管内

存在压力梯度差所致。

Ⅰ型ＡＣＭ常合并脊髓空洞症和

其它枕部或／和上颈椎畸形。据报

道合并脊髓空洞症者占５５％～

７５％，Ｍｅｎｅｚｅｓ报道
［４］高达８５％，
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本组为６３．３％，与大多文献报道一致。本组病例还合

并其它畸形，其中以颅底凹陷症最常见（７７．８％），寰椎

畸形（２０％）、枕骨大孔畸形（２０％）相对少见。Ｇａｒｄｎｅｒ

等［５］认为脊髓空洞的形成和发展系颈枕区解剖异常并

小脑扁桃体下疝使脑脊液循环障碍，脑室内脉络丛搏

动形成的冲击力经过闩部向下传递，使脊髓中央管扩

张并不断加重。但这一理论并不能圆满解释本病，因

临床上有１／３的脊髓空洞患者无ＡＣＭ，且有的颈髓无

空洞而胸、腰髓有空洞，这一点显然与冲击学说相悖。

Ｌｏｇｕｅ等
［６］认为后颅窝结构异常与脊髓空洞症两者之

间并无关系，可能是同时存在的先天性异常，各自都能

使脊髓受到损害。另有作者随访行小脑扁桃体切除术

的下颈、胸段脊髓空洞病例，复查 ＭＲＩ示其颈、胸段空

洞明显缩小，临床症状改善［３］。我们也观察到上述结

果，同时本组５例空洞内见多个分隔，２例颈、胸段见

多发空洞，提示脊髓空洞症可能系脊髓先天发育异常

所致，小脑扁桃体下疝是促进其形成和发展的诱因。

此观点有待积累更多资料研究证实。

２．诊断

本病诊断标准目前仍存争议，过去一般小脑扁桃

体低于枕骨大孔 ５ｍｍ 才诊断为本病。１９８５ 年

Ａｂｏｕｌｅｚｚ等提出正常扁桃体下端浑圆，其下端位于枕

大孔之上，如果下移也不超过３ｍｍ；扁桃体下端变尖、

下缘超过枕骨大孔５ｍｍ时即可诊断本病；介于３～

５ｍｍ为临界性异常，如有四脑室的轻度变形和脊髓空

洞症，也可诊断本病。目前，大多数学者认为，对于小

脑扁桃体低于枕骨大孔３～５ｍｍ者，如合并环、枕畸

形或脊髓空洞症者或有典型的枕大孔区综合征者，均

可诊断为本病。本组４例患者根据该标准诊为本病，

经后颅窝减压等处理后症状缓解，说明本组病例亦支

持上述大多数学者的诊断标准。

由于本病本身及其伴发畸形多种多样，临床表现

往往多样化而缺少特异性，体征复杂而不典型，早期诊

断较困难，不易与其它疾病鉴别而造成漏诊或延误诊

断。由于初期对本病认识不够，未能及时行 ＭＲＩ检

查，本组延误诊断率较高，一般在 ＭＲＩ检查前多误诊

为运动神经元病、脊髓型颈椎病、脑干肿瘤、遗传性共

济失调、多发性硬化等，平均确诊时间６．８年，其中１

例因右半身麻木在他院诊断为颈椎病、右肘迟发性尺

神经炎、右肘滑膜骨软骨瘤病等，手术治疗后症状仍未

改善而到我院就诊，行 ＭＲ检查得以确诊，延误诊断

时间长达２０年。回顾文献及本组病例，作者将其临床

表现归纳为以下４型。Ⅰ型：小脑延髓型，表现为头痛

头晕、共济失调，呼吸暂停、心动过缓等；Ⅱ型：后组颅

神经型，表现为声音嘶哑、饮水呛咳及吞咽无力；Ⅲ型：

颈神经根型，表现为枕、颈、肩及上肢痛、肢体麻木；Ⅳ

型：脊髓型，表现为节段性肢体痛、温觉减退、骨骼肌萎

缩。以上４型可单独或合并出现。因此，临床上出现

上述４型症状，鉴别诊断时应考虑本病，及时行 ＭＲＩ

检查确诊，以免误诊、漏诊。

３．各种影像检查方法比较

头颅及颈椎平片可显示颅底凹陷症及骨骼发育异

常（图４），是本病的初步诊断方法。ＣＴ可显示有无脑

积水、小脑发育异常、脊髓空洞症等，但由于ＣＴ为横

断面图像，提供信息不够全面。ＭＲＩ对本病的诊断和

治疗具有重大作用，是诊断和鉴别的最好方法：①可提

供全面的多方位的信息；②可显示椎管内有无脊髓空

洞症及其位置、形态、大小及颈、枕部畸形等，为制订相

应的治疗方案提供依据；③电影 ＭＲＩ可根据脑脊液的

震动情况判定腔内压，并可观察脑脊液流动情况，有助

于本病发病机制的探讨［７］；④可观察术后脑积水、扁桃

体下疝及脊髓空洞症的变化，及有无并发症出现等，评

定疗效；⑤ＭＲＡ可显示合并的血管畸形，为临床手术

方案的制订提供更多信息。但 ＭＲ对硬膜、蛛网膜的

异常显示欠佳。如何在术前发现硬膜、蛛网膜增厚、粘

连，尚待进一步深入研究。
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