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视隔发育不良的ＣＴ和 ＭＲＩ表现
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【摘要】　目的：探讨视隔发育不良的ＣＴ、ＭＲＩ影像特征。方法：回顾性分析经临床、影像证实的９例视隔发育不良

患者的ＣＴ、ＭＲＩ表现，４例行ＣＴ扫描，５例行 ＭＲＩ扫描，常规行横轴面、矢状面及冠状面扫描。结果：影像学主要表现为

透明隔缺如，双侧侧脑室融合，侧脑室前角呈方形，视神经、视交叉和视神经管发育不良，合并脑裂、脑白质发育不良、胼胝

体发育不良、小脑发育不良、垂体后叶缺如等畸形。结论：视隔发育不良的ＣＴ、ＭＲＩ表现具有特征性，ＭＲＩ对视路的观察

优于ＣＴ，对于轻度视神经发育不良者需结合眼科检查。
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　　视隔发育不良（ｓｅｐｔｏｏｐｔｉｃｄｙｓｐｌａｓｉａ，ＳＤ）是罕见

的中线结构前部畸形，也称ＤｅＭｏｒｓｉｅｒ综合征，包括

透明隔缺如及视觉传导通路发育不良，可合并其他脑

内发育异常。笔者搜集柳州市中医院及柳州市妇幼保

健院２００７年－２０１３年经临床、影像证实的９例视隔

发育不良患者，回顾性分析其ＣＴ、ＭＲＩ表现，旨在探

讨视隔发育不良的影像特征。

材料与方法

１．病例资料

本组９例ＳＤ患者，男３例，女６例，年龄６个月～

３３岁。主要临床表现：视觉异常９例，包括单侧或双

侧视力障碍、视敏度减弱、眼盲、双眼球震颤，癫痫４

例，智力及生长发育迟缓６例，尿崩症３例。４例行

ＣＴ检查，５例行 ＭＲＩ检查，４例行眼底检查发现单侧

和双侧视乳头发育不良各２例。

２．检查方法

ＣＴ扫描采用ＧＥＬｉｇｈｔＳｐｅｅｄ３２层螺旋ＣＴ机和

ＳｉｅｍｅｎｓＳｏｍａｔｏｍＤｅｆｉｎｉｔｉｏｎＡＳ６４层螺旋ＣＴ机，层

厚５ｍｍ，层间距５ｍｍ，兴趣区２ｍｍ重建。ＭＲＩ扫描

采用ＧＥＳｉｇｎａ１．５Ｔ超导型磁共振扫描仪，头部线圈，

常规行轴面 Ｔ１ＦＬＡＩＲ、ＦＲＦＳＥＴ２ＷＩ及冠状面、矢

状面Ｔ２ＦＬＡＩＲ扫描，层厚５ｍｍ，层间距１ｍｍ。

结　果

１．ＣＴ表现

４例透明隔部分缺如或完全缺如患者表现为侧脑

室融合，侧脑室前角呈方形，尖端向下（图１ａ）；４例视

神经发育不良患者显示单侧或双侧视神经细小，视神

经管狭窄（图１ｂ、图２ａ）。合并颅内其他畸形：脑裂畸

形２例，其中融合型和开放型各１例，融合型左额叶见

裂隙向内延伸至室管膜下方，相应皮层灰质增厚，沿裂

隙折入（图２ｂ）；开放型左颞顶叶见巨大液性裂隙从脑

表面直达侧脑室并交通（图３）。脑白质发育不良１

例，表现为脑白质密度明显减低，侧脑室周围见脑白质

软化灶形成（图４）。小脑半球发育不良１例，表现为

小脑半球萎缩，邻近脑沟明显扩大（图１ｂ）。合并脑积

水２例，表现为脑室扩张（图１ａ）。

２．ＭＲＩ表现

５例透明隔完全缺如表现基本同ＣＴ（图５～８）。

４例视神经发育不良，表现为视神经及视交叉变细（图

５ａ、图８ａ），矢状面图像示视交叉变直（图８ｂ），冠状面

图像示第三脑室视隐窝扩大（图６ａ），但视神经和视交
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图１　女，１岁。ａ）ＣＴ平扫示透明隔缺如，侧脑室扩张、融合，侧脑室前角呈方形；ｂ）ＣＴ平扫示左侧视神经细小（箭），视神经

管狭窄，左侧小脑半球发育不良。　图２　女，１岁半。ａ）ＣＴ平扫示双侧视神经发育细小（箭）；ｂ）ＣＴ平扫示透明隔缺如，左

额叶脑裂畸形，左侧侧脑室扩大。　图３　男，１岁。ＣＴ平扫示脑裂畸形，左侧大脑半球见宽裂隙与脑室融合（箭），将左侧大

脑半球分裂开。　图４　女，６个月。ＣＴ平扫示脑白质发育不良，双侧侧脑室周围白质密度减低（箭），其内见斑片状低密度软

化灶。

叉 ＭＲＩ信号正常，其中１例右眼发育不良，右眼球萎

缩变小；１例视神经、视交叉、视束表现正常，但眼底检

查显示双侧视乳头发育不良。合并颅内其他畸形：脑

裂畸形２例（图７、图９ａ），顶叶见一裂隙由外向内延

伸，并与侧脑室交通；胼胝体发育不良４例，表现为胼

胝体变薄，其中３例胼胝体部分缺如（图５ｃ、图８ｂ、图

９ｂ）。小脑半球发育不良１例，表现为小脑明显萎缩。

垂体后叶缺如１例，表现为正常高信号的垂体后叶缺

如（图６ｂ）。脑积水３例。

讨　论

视隔发育不良罕见，属于前脑无裂畸形脑叶型的

轻型，１９４１年 Ｒｅｅｖｅｓ首次报道，１９５６年 ＤｅＭｏｒｓｉｅｒ

报道的３６例透明隔缺如病例中有９例合并视神经发

育不良，将其命名为视隔发育不良，也称ＤｅＭｏｒｓｉｅｒ

综合征［１］。视隔发育不良目前病因不明，常发生于第

一胎，可能与母亲吸毒、服用甲奎宁酊、抗癫痫药物、妊

娠早期出血、妊娠早期患糖尿病、严重酒精中毒、染色

体异常及宫内巨细胞病毒感染等因素有关，也可能是

多种因素共同作用的结果，发病率男女比例为１：３。

视隔发育不良临床表现为视觉异常，如视觉敏锐性下

降、眼球震颤甚至失明、癫痫发作、尿崩症及其他下丘

脑功能障碍如生长迟缓等，视神经８０％为单侧受累，

２０％为双侧同时受累，约２／３患者伴有下丘脑垂体功

能低下。

ＳＤ病理特征为透明隔缺如，视神经、视交叉及漏

斗发育不良，视神经孔狭小。在胚胎的第２２天，端脑

原基和间脑分离，前脑从神经管头端伸出；胚胎第４

周，神经管形成原始的脑泡，即前脑泡、中脑泡和后脑

泡，其中视泡腔和前脑泡相延续；胚胎第５周，前脑泡

发育为间脑和两侧的端脑；胚胎第５周末，端脑已部分

形成两侧半球［２］。在ＳａｒｎａｔＨＢ新分类中，认为可能

是背侧化基因表达不足，在胚胎发育第４～６周时出现

神经管背侧诱导异常，视泡腔与前脑泡发生变异，导致

透明隔缺如及视路发育不良［３］，而透明隔、胼胝体、边

缘系统有共同的胚胎起源，透明隔的发育异常多预示

包括胼胝体、边缘系统在内的更广泛的发育异常，如脑

裂畸形、ＣｈｉａｒｉⅡ型畸形、胼胝体发育不全、脑灰质异
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图５　女，１岁。ａ）Ｔ２ＷＩ示双侧视神经细小（箭），右眼球萎缩，左侧小脑半球发育不良；ｂ）Ｔ２ＷＩ示透明隔缺如，侧脑室扩张、

交通，前角呈方形；ｃ）矢状面Ｔ２ＦＬＡＩＲ图像示胼胝体变薄（箭），体部、压部缺如。　图６　男，３岁。ａ）冠状面Ｔ２ＦＬＡＩＲ图

像示视交叉细小（箭），第三脑室视隐窝扩大；ｂ）矢状面Ｔ２ＦＬＡＩＲ图像示视交叉变细、稍直（箭），垂体后叶缺如。　图７　男，

３３岁，Ｔ２ＷＩ示透明隔完全缺如，左顶叶脑裂畸形，左顶叶见一裂隙与侧脑室交通（箭）。

位、由于脑白质发育不全导致的脑室扩大及由于导水

管狭窄所致的脑积水。

影像学根据合并脑内其他畸形将ＳＤ分为三型：

第一型为透明隔部分缺如伴灰质发育畸形（如脑裂畸

形、灰质异位）；第二型属于轻型前脑无裂畸形，表现为

透明隔完全缺如、大脑白质发育不良、脑室扩大，部分

病例有大脑镰前部和胼胝体膝部发育不良；第三型为

视隔发育不良伴垂体后叶异位
［４］。以第一型最为常

见，约５０％合并脑裂畸形。

临床诊断ＳＤ需要两个必要条件：透明隔缺如及

视路发育异常，而影像诊断的关键在于能否发现视路

发育异常。完整的视觉通路由视锥和视杆细胞为第一

级神经元，节细胞为第二级神经元，神经节细胞纤维直

接通入视柄的壁，转变为视神经，经视神经管进入颅

腔，出视交叉后纤维继续向后成为视束，主要终止于外

侧膝状体和上顶盖，此为前视路；外侧膝状体核发出纤

维组成视辐射，经内囊后肢投射到端脑距状沟两侧的

视区，此为后视路。笔者认为视路发育不良可以是其

中某一段出现异常，也可以是整条视觉通路出现异常，

大多为前视路发育异常。

在影像学检查中，ＣＴ、ＭＲＩ容易发现透明隔缺

如，所以视路的观察变得尤为重要。薄层ＣＴ可显示

视神经、视交叉及视束变细，视神经管狭窄以冠状面

ＣＴ显示较好。ＭＲＩ矢状面、冠状面最适合观察视路，

可以清楚显示视神经、视交叉、视束的发育异常，并可

直接观察下丘脑垂体发育情况，脂肪抑制图像可排除

化学位移伪影，视神经发育不全显示得更为清楚，整体

表现明显优于ＣＴ，具有重要的诊断价值。视隔发育

不良 ＭＲＩ主要表现为透明隔部分或完全缺如，侧脑室

交通，双侧侧脑室前角呈方形，视神经、视交叉发育不

全，矢状面图像可见视交叉细小，呈垂直状，严重者视

交叉和丘脑下部萎缩，可显示第三脑室视交叉隐窝扩

大，鞍上池扩大，垂体发育不良，部分呈空泡蝶鞍，垂体

柄增粗，正常高信号的垂体后叶缺如或异位于垂体柄、

下丘处。对于后视路发育异常，常规 ＭＲＩ诊断敏感度

不高，目前有学者研究认为，磁共振扩散张量成像对脑

白质纤维非常敏感，可量化脑白质纤维，显示视辐射的

走行、结构和病理变化［４５］。对于前视路中视乳头发育
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图８　女，１６岁。ａ）Ｔ１ＷＩ示双

侧视神经细小（箭）；ｂ）矢状面

Ｔ１ＷＩ增强示第三脑室明显扩

大，向前挤压视交叉，视交叉变

细，呈垂直状，胼胝体细小，膝部

缺如；ｃ）Ｔ２ＷＩ示透明隔完全缺

如，双侧侧脑室交通并扩大。　

图９　女，１岁。ａ）Ｔ２ＷＩ示透明

隔缺如；ｂ）矢状面Ｔ２ＦＬＡＩＲ示

右顶叶一裂隙与侧 脑 室 交 通

（箭），胼胝体体部缺如。

异常，ＣＴ和 ＭＲＩ均不能发现，只能依靠眼底检查。

本组１例患者视神经、视交叉、视束均未发现异常，但

眼底检查发现双侧视乳头发育不良，所以眼底检查可

为临床诊断提供依据。

ＳＤ鉴别诊断主要与单纯的透明隔囊肿、透明隔间

腔形成及后天性视神经萎缩相鉴别。透明隔囊肿、透

明隔间腔形成虽然存在透明隔异常，但结构仍保持完

整；后天性视神经萎缩为单纯性视神经萎缩，一般仅累

及单侧，不伴其他颅内畸形。

ＳＤ诊断关键是明确视神经发育不良，ＭＲＩ对该

病的诊断价值高于ＣＴ，但神经影像学检查的阳性率

仅为５０％
［３］，对于轻度视神经发育不良很难判断，需

结合眼科检查。
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