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·头颈部影像学·
颅颈交界畸形的 ＭＲＩ与临床诊断

布桂林

【摘要】　目的：探讨颅颈区畸形的 ＭＲＩ分型与临床表现的关系。方法：将２３例颅颈交界区畸形患者的临床资料及

ＭＲＩ检查进行回顾性对照分析。结果：２３例患者临床表现为①脑干、高颈段脊髓受压；②小脑损害；③后组颅神经及上颈

段脊神经损害；④脊髓中央管周围损害；⑤头颈部外观畸形。ＭＲＩ表现分为腹侧型（７例）、背侧型（１２例）和混合型（４例）

３型。结论：ＭＲＩ不同类型的颅颈区畸形与临床表现有一定相关性，对颅颈交界畸形进行分类可以指导临床治疗。
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　　颅颈交界畸形指颅颈关节区先天发育异常造成延

髓、高位颈髓、小脑、后组颅神经、脊神经等组织结构受

压损害的一组病变。近年来随着 ＭＲＩ的广泛应用，对

这类疾病有了较全面的认识，往往多种畸形合并存在，

畸形结构也复杂多样，不仅可以造成颈延髓背侧、小脑

损害，也可使颈延髓腹侧受压变形，或二者同时受损。

材料与方法

２０００年１１月～２００３年３月 ＭＲＩ检查确诊颅颈

交界区畸形患者２３例，男１５，女８例，年龄１８～５０岁。

使用飞利浦公司０．２３Ｔ常导型磁共振，常规行

Ｔ１ＷＩ、Ｔ２ＷＩ矢状面、ＣＢＡＳＳ３Ｄ横轴位，必要时加做

冠状面成像。

结　果

本组颅颈交界畸形的临床表现：肢体无力、眼球震

颤、呼吸困难７例；饮水呛咳、声嘶、吞咽困难８例；共

济失调、意向性震颤５例；临床体征改变如斜颈、短颈、

发际低３例。

按照病因分为：Ｃｈｉａｒｉ畸形１５例，颅底凹陷症５

例，齿状突畸形３例。

依 ＭＲＩ表现畸形对颈延髓的压迫情况分为３型。

腹侧型７例。ＭＲＩ主要表现为齿状突肥大并向

后上方突起，斜坡内陷致颅底成角畸形，延髓及上颈段

脊髓腹侧受压变形（图１）。

背侧型１２例。ＭＲＩ表现为枕大孔后缘内翻，后

颅窝容积小，小脑扁桃体下疝，或／和合并脊髓空洞

（图２）。

混合型４例。ＭＲＩ表现兼有前述二型改变，致延

髓、高颈段脊髓腹背侧均受压（图３）。

讨　论

颅颈交界畸形既往常包括Ｃｈｉａｒｉ畸形、颅底陷入

症、环枕畸形等多种疾病［１］。近年来，随着 ＭＲＩ的普

及应用，发现颅颈交界畸形往往为几种畸形合并存在，

受累的神经结构广泛复杂。临床治疗不仅要明确病

因，更要了解畸形的类型，以指导临床采取合理的治疗

方案［２，３］。
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图１　Ｃ２ 齿状突向上向后移位，突入枕骨大孔，压迫延髓及

颈髓上段腹侧。ａ）Ｔ１ＷＩ；ｂ）Ｔ２ＷＩ。　图２　小脑扁桃体

向下疝入枕骨大孔，压迫延髓背侧，并可见颈髓及上段胸髓

空洞。ａ）Ｔ１ＷＩ；ｂ）Ｔ２ＷＩ。　图３　Ｃ２ 齿状突先天性分离，

合并环椎脱位，其中齿状突压迫脊髓腹侧，向前移位的环椎

后连合压迫脊髓的背侧。ａ）Ｔ１ＷＩ；ｂ）Ｔ２ＷＩ。

　　本组颅颈交界畸形的临床表现主要有５个方面：

①延髓、高颈段脊髓损害症状；②小脑损害症状；③后

组颅神经及脊神经损害症状；④脊髓中央管周围损害

症状；⑤外观畸形如斜颈、短颈、发际低等。

这些临床表现与 ＭＲＩ所见有一定相关性，颈延髓

腹侧受压者主要表现为运动障碍和呼吸肌麻痹，而其

背侧受压者则以感觉障碍及小脑损害症状为主，多表

现为共济失调和感觉异常；混合型患者临床表现兼有

腹侧型及背侧型的症状，但往往以一种类型的症状为

主。

这些临床表现反映出颈延髓受压的情况，与神经

传导束的解剖密切相关。

有时 ＭＲＩ表现也不能完全准确反映神经结构的

损害情况，如本组２例患者 ＭＲＩ示畸形十分严重，而

临床症状较轻；相反，有的患者畸形并不严重而症状较

重，这一现象在合并的脊髓空洞上表现尤为突出。

本组６例 ＭＲＩ显示严重的脊髓空洞临床上并无

脊髓中央管周围损害症状，因此颅颈交界畸形合并的

脊髓空洞并不一定产生相应的脊髓中央管周围损害症

状，空洞大小与脊髓损害程度之间也无明确关系［４，５］。
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