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狭颅症的影像学诊断
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【摘要】　目的：探讨狭颅症的Ｘ线、ＣＴ和 ＭＲＩ表现以及不同影像学检查方法对本病的诊断价值。方法：回顾性分析

５例狭颅症患者的临床及影像学资料，包括Ｘ线、ＣＴ和 ＭＲＩ。结果：５例狭颅症，１例表现为舟状头畸形，２例表现为尖头

畸形，２例表现为短头畸形，５例均可见脑回压迹加深，４例可见蝶骨体前移及眼眶变浅，１例尖头畸形ＣＴ扫描可见幕上脑

室扩大，１例短头畸形ＣＴ扫描示颅骨内板呈波浪状凹陷，视神经孔变窄，双侧眼球明显突出，ＭＲＩ扫描示双侧脑室轻度扩

大，后颅窝显示狭窄，中脑导水管及四脑室轻度受压，后移。垂体变薄。结论：狭颅症影像学表现极具特征性，Ｘ线片具有

较高诊断价值，ＣＴ和 ＭＲＩ对判断颅内继发改变和鉴别诊断具有一定价值。
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　　狭颅症是一种少见的头颅先天性畸形，因先天性

颅缝提早骨化，过早闭合所致。本病的临床及影像学

表现均具有一定特征性，但临床上并不多见，现报道５

例狭颅症，分析其影像学表现，以提高对本病的认识。

材料与方法

搜集５例狭颅症患者的临床及影像学资料。５例

中，男４例，女１例，年龄４～７岁，平均５岁。临床表

现为眼球突出者４例，智力障碍２例，颅内高压症状１

例。５例均未发现其他并发畸形。

影像学检查：Ｘ线检查采用岛津５００ｍＡＸ线机，

ＣＴ采用ＥｌｓｃｉｎｔＴｗｉｎ机和ＧＥＬｉｇｈｔｓｐｅｅｄ１６层ＣＴ机，

ＭＲＩ采用ＧＥＳｉｇｎａ１．５ＴＣＶ／Ｉ，ＮＶ／Ｉ超导型磁共振仪，

用头线圈，检查序列包括ＳＥＴ１ＷＩ，ＴＲ５００ ｍｓ，ＴＥ

１５ｍｓ；脂肪抑制快速自旋回波 （ＦＳＥ）Ｔ２ＷＩ，ＴＲ

３０００ｍｓ，ＴＥ８５ｍｓ。

结　果

５例均行Ｘ线检查，１例同时行ＣＴ检查，１例同

时行ＣＴ及 ＭＲＩ检查。尖头畸形２例，Ｘ线表现为头

颅前后径和横径变短，垂直径过长，呈塔形。脑回压迹

明显增多、加深，颅壁薄而密度低，呈鱼鳞状。颅底下

陷，后颅凹深而短。前颅窝变短，蝶骨大翼前移，眼眶

变浅。１例ＣＴ横断面扫描见双侧脑室及三脑室扩张

积水，导水管及四脑室未见扩大（图１）。短头畸形２

例，Ｘ线表现为头颅前后径变短，垂直径和横径增加，

颅后窝变短，加深。脑回压迹明显加深，呈鱼鳞状，蝶

骨大翼前移，眼眶变浅。其中１例ＣＴ扫描示颅骨内

板呈波浪状凹陷，视神经孔变窄，颅底骨质改变较 Ｘ

线显示更清晰，双侧眼球明显突出，ＭＲＩ扫描示双侧
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图１　尖头畸形。ａ）头颅

正位 Ｘ线片示头颅横径

变短，垂直径过长，呈塔

形，颅壁薄而密度低，脑回

压迹明显加深，呈鱼鳞

状；ｂ）头颅侧位 Ｘ线片

示头颅前后径变小，颅底

低下，后颅凹深而短，前

颅窝变短，蝶骨大翼前

移，眼眶变浅；ｃ）横断面

ＣＴ扫描示双侧脑室扩张

积水。　 图 ２　 短头畸

形。ａ）患儿头面部照片

示头颅变形，双侧眼球明

显突出；ｂ）头颅正位 Ｘ

线片示头颅垂直径和横径

增加，脑回压迹明显加深，

呈鱼鳞状；ｃ）头颅侧位Ｘ

线片示头颅前后径变短，

颅后窝变短，加深；ｄ）

ＣＴ扫描示颅骨内板呈波

浪状凹陷，蝶骨大翼前移，

眼眶变浅，视神经孔变窄；

ｅ）ＭＲＩ扫描示后颅窝显

示狭窄，中脑导水管及四

脑室轻度受压，垂体变薄，

呈部分性空蝶鞍表现。　

图３　舟状头畸形。头颅

侧位Ｘ线片示头长而窄，

呈舟状，矢状缝前部及后

部升高，枕部下陷，顶枕部

脑回压迹增多，加深。

脑室轻度扩大，后颅窝显示狭窄，中脑导水管及四脑室

轻度受压，后移。鞍隔下陷，垂体变薄，呈部分性空蝶

鞍表现（图２）。舟状头畸形１例，Ｘ线上表现为头长

而窄，呈舟状。矢状缝前部及后部升高，枕部下陷，顶

枕部脑回压迹增多，加深（图３）。

讨　论

狭颅症系颅缝早期闭合引起的先天性头颅畸形。

颅缝早期闭合多发生于胎儿期或婴儿早期，机制不明，

可能为颅缝膜性组织内异位骨化中心生长的结果。颅

缝早期闭合使颅骨生长在早闭颅缝平面的垂直方向上

发育障碍，而在其他方向上则代偿性过度发育，形成各

种头颅发育畸形。若这种代偿不能适应正常脑组织的

发育，使脑组织发育受限制，则可引起智力障碍和颅内

压升高［１］。颅缝早闭可为原发性异常，也可作为某些

综合征的表现之一，或伴发于多种全身病变中。本病

可有家族史［２，３］。常见症状有：①眼球突出，视力障碍

及视野缺损，视乳头水肿或萎缩；②智力障碍；③癫

痫；④运动障碍；⑤颅压增高；⑥合并其他畸形，如并

指（趾），面骨发育不全［４］。其中，眼球突出为最常见的

症状，本组５例中有４例可见明显眼球突出。其原因

可能是因为颅缝早闭而脑组织仍不断生长发育，导致

蝶骨体和蝶骨翼受压变形，移位以及颅内压升高导致

眼眶内压力增高，引起眼球突出。

颅缝早闭的影像学表现可分为原发征象和继发征

象。原发征象包括沿颅缝生长的骨桥，颅缝处骨堆积，

颅缝狭窄和颅缝模糊。这些改变可仅发生在一段１～

２ｍｍ的颅缝处，但也可由于纤维性结合，虽有显著的

继发性征象，却见不到原发征象。

继发征象：①头颅畸形，依据受累颅缝不同，头颅
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畸形可呈不同类型表现。尖头畸形为最多见的一型，

是由于冠状缝加另一颅缝早期闭合所致，表现为头颅

垂直径增加，前后径变短，额顶部倾向于垂直上升，使

头颅呈塔状。前颅窝变短，从鼻根至蝶鞍间距离明显

缩短至１．５ｃｍ，致使眼眶变短，眼球突出，中后颅窝加

深。尖头畸形如合并并指畸形称为Ａｐｅｒｔ综合征，如

合并面骨发育不全则称为Ｃｒｏｕｚｏｎｇ综合征。本组２

例为单纯性尖头畸形，未发现其他并发畸形。矢状缝

早期闭合形成长头畸形，又称舟状头，表现为头颅横径

生长受限，而前后径生长显著，头长而窄，呈舟状，颅底

下陷，矢状缝前部升高，枕部下陷。本组可见１例舟状

头畸形。冠状缝早期闭合或伴人字缝早闭，形成短头

畸形，头颅前后径变短，垂直径和横径增加，颅后窝变

短而深。本组可见２例短头畸形。如一侧颅缝早闭，

可形成偏头畸形，以一侧颞顶缝早期闭合最为常见，表

现为头颅两侧不对称。如果所有颅缝均早期闭合，则

形成小头畸形。表现为头颅狭小，脑发育受阻，颅内压

升高和脑回压迹显著。②颅内高压表现，包括颅骨变

薄，脑回压迹增多，显著者如鱼鳞状，颅底下陷，以前、

中颅窝多见。前颅窝的眶板和筛板下陷，颅中窝蝶骨

大翼向前膨突，导致眼眶容积缩小，眼球前突。本组５

例均可见颅内高压所致颅骨改变，４例可见眼球突出，

另有２例可见脑积水，其原因是由于脑组织不断生长

除了压迫颅骨外，可压迫脑脊液循环通路如中脑导水

管、四脑室或蛛网膜下腔等导致脑积水。

狭颅症的影像学检查包括Ｘ线、ＣＴ、ＭＲＩ和超声

检查［５］，平片具有重要诊断价值，Ｐａｉｇｅ等
［６］研究认为

ＣＴ对于指导手术及估计预后具有一定价值。值得注

意的是狭颅症患者首发症状常表现为眼球突出或颅内

高压，随着ＣＴ和 ＭＲＩ应用的普及，患儿初次检查常

采用ＣＴ或 ＭＲＩ检查，如对本病认识不足易导致误诊

或漏诊。本组有２例患儿初诊时采用ＣＴ及 ＭＲＩ检

查，后加拍Ｘ线片才得以确诊。因此，笔者认为提高

对本病的认识及重视Ｘ线片诊断的价值，对正确诊断

本病尤为重要，ＣＴ及 ＭＲＩ检查对判断颅内继发改变

如脑积水的程度及梗阻部位等，以及与其他颅脑发育

畸形相鉴别具有一定价值。
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·外刊摘要·

多层ＣＴ尿路造影（ＭＳＣＴＵ）：一种改良尿路系统最佳显影方法的评估

ＫｅｍｐｅｒＪ，ＲｅｇｉｅｒＭ，ＳｔｏｒｋＡ，ＡｄａｍＧ，ＮｏｌｔｅＥｒｎｓｔｉｎｇＣ

　　目的：回顾性分析采用注射速尿和因人而异延迟扫描的

ＭＳＣＴＵ上尿路显影效果。方法：ＭＳＣＴＵ检查使用４层和１６

层ＣＴ扫描仪。患者５３例（男３５例，女１８例，平均年龄５９

岁），由两位放射科医师单独阅片。ＭＳＣＴＵ检查使用小剂量的

速尿，尿路造影没有固定的延迟扫描时间。采集下段输尿管低

剂量测试图像，观察其显影效果，以获得个体适合的延迟扫描

时间。图像分析包括各段收集系统显影效果分级，并计算平均

延迟显影时间。通过Ｆｒｉｅｄｍａｎ和 Ｗｉｌｃｏｘｏｎ检验来评估各段尿

路显影质量。并计算两个观察者之间的卡方值。结果：５１例血

清肌酐水平正常者延迟扫描时间的中位数为４１８ｓ（平均值４４７ｓ，

标准差１１８ｓ）。获得测试图像数为１～６幅（中位数为２）。显影

效果分级结果提示９８％的收集系统，９０％的上段输尿管，８６％

的中段输尿管及８３％的下段输尿管显影效果大于９０％。９．５％

下段输尿管未显影。上、中、下段输尿管的显影效果无统计学

差异（犘＞０．０５）。两位观察者的评估结果达到高度一致（卡方

值狉＝０．８１）。结论：采用注射速尿和测试图像确定个体化延迟

扫描时间的 ＭＳＣＴＵ技术可以显示整个上尿路。ＭＳＣＴＵ个体

适应的延迟扫描时间与肾脏排泄率相关。
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