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·小儿影像学专题·
骶骨发育不全的ＣＴ和 ＭＲＩ诊断
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【摘要】　目的：探讨小儿骶骨发育不全的ＣＴ和 ＭＲＩ表现，以及ＣＴ和 ＭＲＩ对本病的诊断价值。方法：回顾性分析

１９例骶骨发育不全的ＣＴ和 ＭＲＩ表现。男８例，女１１例。全部患儿行 ＭＲＩ检查，６例同时行螺旋ＣＴ检查。结果：１９例

患儿根据残存骶骨的形态分为３型，Ⅰ型９例，Ⅱ型９例，Ⅲ型１例。有１０例合并上段脊柱的畸形；１８例合并脊髓畸形，

其中１２例伴随脊髓栓系。另有６例合并肾脏畸形，２例合并神经源性膀胱。结论：螺旋ＣＴ、ＭＲＩ联合应用能全面、准确

地显示骶骨发育不全患儿骶骨、脊髓、神经根及合并的其他畸形，具有很高的应用价值。
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　　骶骨发育不全是一组起源于胚胎尾侧器官的先天

性发育畸形，患者出现部分或全部骶椎、腰椎甚至下段

胸椎的缺如，常合并脊髓、神经根、泌尿系统、直肠肛

门、下肢等多器官畸形。本文回顾性分析本院１９例骶

骨发育不全患儿的螺旋ＣＴ及 ＭＲＩ表现，旨在探讨骶

骨发育不全的影像学诊断价值。

材料与方法

搜集２００１年３月～２００６年５月本院就诊的骶骨

发育不全患儿病例资料共１９例，其中男８例，女１１

例，年龄０．５～１３岁，平均年龄４．５岁。就诊原因包括

骶尾部骨性隆起５例、骶尾部软组织肿物６例，骶尾部

毛发生长４例，大小便失禁２例，尿失禁２例，排尿困

难１例，双下肢瘫痪１例，双下肢肌力差１例，双侧膝

外翻１例，左足内翻１例，左下肢细、左足小１例，腰痛

１例。

全部病例经 ＭＲＩ检查，ＭＲＩ扫描使用 ＧＥ公司

０．７ＴＳｉｇｎａＯｐｅｎｓｐｅｅｄＭＲ扫描仪，采用ＳＥ、ＦＳＥ序

列，分别行轴面、矢状面和冠状面扫描。６例同时行螺

旋ＣＴ检查，采用西门子ＳｏｍａｔｏｍＳｅｎｓａｔｉｏｎ１６型ＣＴ

机行横断面扫描，１２０ｋＶ，２００ｍＡ，层厚５ｍｍ，螺距

１．０，卷积核Ｂ６０ｓ，窗值ＢａｂｙＳｐｉｎｅ。对感兴趣区进

行２ｍｍ层厚重组。原始图像进行多平面重组（ｍｕｌｔｉ

ｐｌａｎａｒｒｅｆｏｒｍａｔｉｏｎ，ＭＰＲ）、表面遮盖显示 （ｓｈａｄｅｄ

ｓｕｒｆａｃｅｄｉｓｐｌａｙ，ＳＳＤ）、容积再现（ｖｏｌｕｍｅｒｅｎｄｅｒｉｎｇ，

ＶＲ）三维重组处理，得到矢状面、冠状面及三维立体图

像。对年龄较小及不合作患者检查前口服水合氯醛镇

静，用量为６．５％水合氯醛０．８～１．０ｍｌ／ｋｇ。

结　果

本组根据Ｒｅｎｓｈａｗ分型将１９例骶骨发育不全分

为４型，其中Ⅰ型９例（图１），Ⅱ型９例（图２、３），Ⅲ型

１例（图４），本组未见Ⅳ型；合并上段脊柱畸形１０例

（图５），合并脊髓畸形１８例（图６）；具体的影像学表现

见表１。本组６例同时合并肾脏畸形，其中肾旋转不

良３例，马蹄肾２例，盆腔异位融合肾１例。２例见神

经源性膀胱，表现为膀胱内大量尿潴留，膀胱壁增厚、

粗糙，多发憩室状突起。２例见直肠内大量粪便残留。

１例男性患儿见一侧隐睾。
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图１　男，３岁。Ⅰ型，ＭＲＩ轴面Ｔ１ＷＩ显示骶骨左侧形态正常，骶骨右侧缺如，残存骶骨右侧见一非分化骨块（箭）。　图２　女，

４岁。Ⅱ型，ＭＲＩ矢状面Ｔ２ＷＩ显示脊柱曲度变直，骶３５缺如，骶２ 椎体为最尾侧椎体（箭），腰４、５椎体融合。　图３　男，６岁。

Ⅱ型，螺旋ＣＴ扫描ＶＲ重组图像显示骶５、尾骨缺如，残留未分化骨块（箭），骶１３椎体发育不良。　图４　男，８个月。Ⅲ型，

ＭＲＩ矢状面Ｔ１ＷＩ显示骶骨全部缺如，发育不良的腰５ 为最尾侧椎体（箭）。　图５　女，２岁。Ⅰ型，螺旋ＣＴ扫描ＶＲ重组图像

显示骶４、５左侧缺如，残存椎体融合（箭），合并胸９～腰５ 脊柱发育不全、肋骨畸形。　图６　女，１３岁。Ⅱ型，ＭＲＩ矢状面Ｔ１ＷＩ

显示骶３ 为最尾侧椎体，脊髓受牵拉、伸长，未见正常形态的脊髓圆锥，脊髓末端位于骶３ 椎体水平（箭），合并椎管内脂肪瘤。

表１　１９例骶骨发育不全的ＣＴ、ＭＲＩ表现

分型 病变范围 上段脊柱 脊髓末端位置 合并椎管内畸形 诊断方法

Ⅰ型 左骶４、５ 胸１１～腰５ 发育不良 骶１ 皮窦、脊髓纵裂 ＣＴ、ＭＲＩ
左侧骶１～２ 腰２ 以下左半侧融合 骶１ 脊髓纵裂、终丝脂肪瘤 ＭＲＩ
左侧骶３ 以下 正常 骶１ 终丝脂肪瘤、脂肪脊膜膨出 ＣＴ、ＭＲＩ
左侧骶３ 以下 正常 腰１ 脊髓纵裂 ＭＲＩ
右侧骶２ 以下 正常 骶２ 脂肪脊膜膨出 ＭＲＩ
右侧骶２ 以下 正常 腰４ 终丝脂肪瘤、脂肪脊膜膨出 ＭＲＩ
左侧骶２ 以下 正常 腰４ 终丝脂肪瘤、脂肪脊膜膨出 ＭＲＩ
左侧骶１ 以下 腰５ 右半椎 腰４ 终丝脂肪瘤 ＣＴ、ＭＲＩ
左侧骶２ 以下 正常 腰４ 脊髓纵裂 ＭＲＩ

Ⅱ型 骶１ 以下 腰２～腰４ 发育不良 腰５ 脊髓纵裂、终丝脂肪瘤 ＣＴ、ＭＲＩ
骶５ 正常 腰３ 脊髓纵裂 ＣＴ、ＭＲＩ
骶３ 以下 腰３ 半椎 腰２ 终丝脂肪瘤 ＣＴ、ＭＲＩ
骶２ 以下 正常 腰４ 脊髓纵裂 ＭＲＩ
骶３ 以下 左侧凸 腰３ 脊髓纵裂 ＭＲＩ
骶３ 以下 腰４、５融合 腰２ ＭＲＩ
骶４ 以下 左侧凸 腰４ 脂肪脊膜膨出 ＭＲＩ
骶２ 以下 正常 腰５ 皮窦、脊髓纵裂 ＭＲＩ
骶２ 以下 胸８～腰５ 脊柱裂 脊髓脊膜膨出 ＭＲＩ

Ⅲ型 全部骶骨 腰４、５脊柱裂 脊髓纵裂、脂肪脊髓脊膜膨出 ＭＲＩ
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讨　论

骶骨发育不全，又称尾端发育不全（ｃａｕｄａｌａｇｅｎｅ

ｓｉｓ）或尾端退化综合征（ｃａｕｄａｌｒｅｇｒｅｓｓｉｏｎｓｙｎｄｒｏｍｅ），

表现多样，脊柱畸形表现为不同程度的骶尾骨缺如，严

重者可累及腰椎甚至胸８ 以下胸椎的缺如，常伴随脊

髓发育异常，合并其他系统畸形包括马蹄肾、异位融合

肾、孤立肾、膀胱输尿管返流、神经源性膀胱、无肛、直

肠阴道瘘、肛门畸形、先天性巨结肠和Ｃｒｏｈｎ′ｓ病等。

本病可以为多种先天性畸形的一部分，如ＯＥＩＳ综合

征（脐 膨 出、膀 胱 外 翻、肛 门 闭 锁、脊 柱 缺 陷）、

ＶＡＣＴＥＲＬ综合征（脊柱畸形、无肛、心脏异常、气管

食管瘘、肾脏异常和下肢畸形）。本病临床少见，约占

全部新生婴儿的１／７５００
［１］，男女发病比例无明显差

别。绝大多数为散发病例，少部分呈常染色体显性遗

传，又称Ｃｕｒｒａｒｉｎｏ综合征，母体高糖血症与本病关系

密切［２］。最近的研究表明，Ｃｕｒｒａｒｉｎｏ综合征与７ｑ染

色体上的 ＨＬＸＢ９基因突变相关
［３］，其他可能的致畸

因子包括维生素Ａ缺乏、高温环境、口服避孕药等。

形态发生学上，ＴｏｒｔｏｒｉＤｏｎａｔｉ等
［４］认为，本病是

由于原肠胚时期胚胎尾侧脊索形成障碍所致。由于骶

骨的正常分化受脊索诱导，任何引起脊索形成异常的

原因均可导致骶骨发育不全。脊髓的发育同样受脊索

诱导，因此本病常合并脊髓的发育异常。由于胚胎尾

侧的神经嵴细胞不能正常分化，本病多合并马尾神经

根分布异常或缺失。

本病临床表现依累及的脊柱节段和残存脊髓、神

经根的功能而异。患者多有不同程度的短躯干、臀沟

变短，骶尾部可见骨性隆起、皮下脂肪增厚、毛发生长、

皮窦、血管瘤等。典型的病例髋关节可呈屈曲、外展、

外旋位，以膝关节屈曲最常见，可表现为双下肢发育不

均衡，伴有扁平足、马蹄内翻足等。由于脊髓、神经根

的发育异常，可有下肢运动或感觉异常、神经源性膀胱

和便失禁等。

１９７８年，Ｒｅｎｓｈａｗ根据残存骶骨的数量、形态以

及脊柱与骨盆的关系，将本病分为４型
［５］：Ⅰ型，为单

侧骶骨部分或全部缺如，残存同侧骶骨正常或发育不

良，本组９例，其中左侧７例，右侧２例，３例累及骶１

而导致骶髂关节不对称，发育不全一侧的椎体融合或

其外侧见未分化骨块；Ⅱ型，为骶骨部分缺如，呈双侧

对称性，残存骶骨正常或发育不良，骶１ 与髂骨间有较

稳定的关节，本组９例；Ⅲ型，骶骨完全不发育，合并不

同水平节段的腰椎发育不良或缺如，髂骨同残存腰椎

的最下端的椎体形成关节，本组１例；Ⅳ型，骶骨完全

不发育，合并不同水平节段的腰椎发育不良，两侧髂骨

形成微动关节或融合，最下端的腰椎椎体停留于其上

方，本组未见。本组１０例合并上段脊柱的畸形，其中

２例合并先天性脊柱侧突，２例合并节段性脊柱发育不

全，后者为一组主要累及下段腰椎或胸腰椎的脊柱先

天性发育畸形，与骶骨发育不全具有相同的病因［６］。

Ｎｉｅｖｅｌｓｔｅｉｎ等
［７］根据脊髓圆锥的位置和形态将本

病分为２型：Ⅰ型，较严重，两次神经胚形成均受累，脊

髓发育中途停止，形成高位的脊髓圆锥，末端圆钝呈棒

状或呈楔形，脊髓圆锥的位置越高，缺如的脊柱节段越

多，病变程度越严重，马尾神经根自脊髓圆锥的前后两

侧发出形成“双束征”；Ⅱ型，相对较轻，仅第二次神经

胚形成受累，表现为末端脊髓的发育异常。多数患者

合并终丝脂肪瘤、脊膜膨出、皮窦和脊髓栓系综合征。

本组１２例合并脊髓栓系，另有１０例合并脊髓纵裂，仅

１例脊髓形态正常。

Ｘ线平片检查对本病的诊断价值不大，只能提供

畸形脊柱结构的重叠信息，不能详细显示其三维立体

结构。螺旋ＣＴ扫描ＶＲ或ＳＳＤ三维重组图像能清晰

显示脊柱的立体结构，直观、完整地呈现发育不全骶骨

的形态。对确定脊柱缺如的范围、残存脊柱的形态、合

并的其他脊柱畸形及髂骨与脊柱的关系等方面有很高

的价值，而 ＭＰＲ、ＭＩＰ图像对细节方面的显示都是Ｘ

线平片无法比拟的，本组６例行多层螺旋ＣＴ扫描均

得到满意的结果。ＭＲＩ对脊柱畸形的显示率与其发

育不良的程度有关，Ⅱ型、Ⅲ型、Ⅳ型显示率较高，而Ⅰ

型由于病变程度较轻而无法正确显示，需要结合Ｘ线

平片或螺旋ＣＴ扫描。ＭＲＩ对椎管内情况的显示明

显优于ＣＴ，能准确描述脊髓的位置、形态、合并畸形

及神经根的分布异常和缺如。另外，ＣＴ和 ＭＲＩ在观

察脊柱畸形的同时能够同时获得合并的其它系统畸形

情况。综上所述，螺旋ＣＴ和 ＭＲＩ联合应用能全面、

准确地显示本病患儿骶骨、脊髓的形态及合并的其他

畸形，对本病做出全面的评价，具有很高的应用价值。
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·病例报道·

ＭＲＩ诊断儿童卵巢内胚窦瘤一例

王西宾，黄斌，陈丽萍
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　图１　ＭＲＩ示盆腔内一不规则软组织肿块充填，右侧缘与盆壁界限不清，呈

长Ｔ１、长 Ｔ２ 不均信号改变，液化坏死区 Ｔ１、Ｔ２ 信号更长。ａ）横断面

Ｔ２ＷＩ；ｂ）冠状面Ｔ１ＷＩ。　图２　肿块浸及直肠前内侧壁并呈乳头状突入

其内，子宫受压前倾呈薄片状，膀胱充盈不良。ａ）矢状面Ｔ２ＷＩ；ｂ）冠状面

Ｔ１ＷＩ。

　　病例资料　患儿，女，４岁，主诉间歇性腹痛３

年，加重伴发热１０天。３年来患儿多食后下腹部

疼痛，休息及大便后缓解，１０天前无明显诱因再次

出现下腹部疼痛伴发热。查体：Ｔ３８．６℃，发育正

常，但近３个月明显消瘦；盆腔正中可扪及一约

７ｃｍ×８ｃｍ×８ｃｍ肿块，质中等，活动差，压痛明

显。实验室检查：血细胞分析正常，ＡＦＰ明显升

高，ＣＥＡ正常。Ｂ超检查：膀胱与直肠间见７ｃｍ×

７ｃｍ×７ｃｍ大小肿块，边界清晰，内部回声不均，提

示：盆腔实性肿块。

ＭＲＩ检查：盆腔内见不规则软组织肿块充填；

其部分轮廓清楚，约１０ｃｍ×９ｃｍ×８ｃｍ大小，呈长

Ｔ１、长Ｔ２ 不均信号改变，内见液化坏死区（图１）；

占位效应明显：前推腹壁后达骶骨，浸及直肠前壁

并呈头状突入其内（图２）；子宫受压前倾呈薄片

状，膀胱充盈不良，盆壁骨质未见异常。ＭＲＩ诊

断：卵巢恶性生殖细胞瘤。

手术所见：全麻后依次切开腹壁各层入腹腔，

见腹腔内淡黄色腹水约２００ｍｌ；左卵巢增大约

１２ｃｍ×１２ｃｍ×９ｃｍ，与大网膜、乙状结肠粘连，后

壁与直肠关系紧密并与右侧盆壁粘连，粘连部位呈

紫褐色；钝性分离肿瘤与盆底粘连时肿瘤破裂，溢

出烂鱼肉样组织；清除瘤体后见左输卵管增粗，子

宫略大呈薄片状，直肠前壁约５ｃｍ范围受肿瘤浸

润。病理诊断：卵巢内胚窦瘤。

讨论　内胚窦瘤又称为Ｆｅｉｌｕｍ瘤，是小儿生殖细胞来源的

具有高度恶性的性细胞瘤。未分化的多能性细胞向体腔组织

或滋养叶组织分化，特别是卵黄囊内胚组织与外胚性中胚母细

胞并和高度发展成为组织的主质。较罕见，发病年龄为２～３５

岁，平均１９岁。也可发生在卵巢、睾丸及性腺以外部位，发生

于卵巢者直接浸润卵巢背膜向腹膜后及盆腔生长。本例患儿４

岁，发病年龄较小，临床上表现的发热、腹痛是由于瘤体生长迅

速，一方面因血供差而坏死、出血，另一方面瘤体穿破包膜，在

腹腔内广泛浸润、种植引起。血清甲胎蛋白升高是因为卵黄囊

是胚胎产生ＡＦＰ的部位之一，而内胚窦瘤来源于卵黄囊，可产

生大量ＡＦＰ，故ＡＦＰ升高是本瘤重要的标志物。ＭＲＩ表现符

合卵巢实性肿块并坏死囊变的一般信号改变，虽无特异性，最

终诊断有赖于病理结果，但因 ＭＲＩ具备多方位、多层面成像的

能力，故术前无创性的在显示瘤体内部结构病理变化的同时，

准确地判断肿块的起源以及肿块向盆腔、直肠浸润的情况，可

为手术方案的制订及预后的判断提供可靠依据。

（收稿日期：２００６０７２８）
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