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·头颈部影像学·

先天性颅颌面骨常见畸形的 ＭＳＣＴ诊断

李洋，郝大鹏，石祥龙，于俪媛，刘吉华，徐文坚

【摘要】　目的：总结先天性颅颌面骨常见畸形的多层螺旋ＣＴ（ＭＳＣＴ）表现，提高诊断水准。方法：回顾性分析４０例

先天性颅颌面骨畸形的 ＭＳＣＴ征象。结果：颅面裂畸形共１４例，ＭＳＣＴ示均累及唇腭部，表现为上唇部唇弓区软组织崩

裂伴邻近硬腭部骨质缺损，鼻中隔明显偏曲，９例同时伴有颌骨发育不良或偏颌畸形；半面短小症共７例，均累及单侧颅面

部，ＭＳＣＴ示患侧下颌骨髁突、下颌支短小变细，耳廓、咬肌缩小并周围脂肪间隙变薄，下颌骨位置上移及左右面部不对

称；眶距增宽症共９例，ＭＳＣＴ示两眼眶内侧间骨性距离增宽，双侧眶外壁夹角和视神经夹角增大伴眼球突出，鼻外形宽

大扁平并软组织增厚，筛窦横径增宽、窦腔扩大伴过度气化，鼻甲肥大、颧面部骨质肥厚外凸及间距增宽；颅缝早闭症共１０

例，ＭＳＣＴ示颅骨不规则状突出，其中５例头颅向一侧倾斜，３例头颅呈舟状，２例头颅前部呈三角状，７例同时伴有颅板多

发指压迹样改变。结论：各型先天性颅颌面骨常见畸形均具有典型的影像学征象，多层螺旋ＣＴ及其三维成像能清晰显

示颅颌面骨畸形的特征性表现，能为临床诊断及治疗提供帮助。
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　　颅颌面骨（ｃｒａｎｉｏＭａｘｉｌｌｏｆａｃｉａｌ，ＣＭＦ）畸形可由

先天性因素或后天性创伤、肿瘤等引起［１］。先天性颅

颌面骨畸形主要包括颅面裂（ｃｒａｎｉｏｆａｃｉａｌｆｉｓｓｕｒｅ）畸

形、半面短小症（ｈｅｍｉｆａｃｉａｌｍｉｃｒｏｓｏｍｉａ）、眶距增宽症

（ｏｒｂｉｔａｌｈｙｐｅｒｔｅｌｏｒｉｓｍ）和颅缝早闭症（ｃｒａｎｉｏｓｙｎｏｓｔｏ

ｓｉｓ）４种类型
［２］，其皆有各自的影像学特征。多层螺旋

ＣＴ（ｍｕｌｔｉｓｌｉｃｅＣＴ，ＭＳＣＴ）具有扫描层薄，图像分辨

率高，细节显示更清晰等优势，是一种高效、精确、立体

的医学影像技术，近年来在颅颌面部的畸形、创伤、感

染及肿瘤等疾病诊断中得到了广泛应用。本文回顾性

总结本院４０例常见先天性ＣＭＦ畸形的 ＭＳＣＴ征象，

同时比较 ＭＳＣＴ不同重建方法诊断的优缺点，以提高

此类疾患的诊断水准、优化检查方法，为患者的整形重

塑、面部修复等临床治疗给予参考和帮助。

材料与方法

１．一般资料

搜集２００８年６月－２０１５年６月来本院就诊的先

天性ＣＭＦ畸形患者共４０例，统计各分型的临床资料

（表１）。
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表１　４０例先天性ＣＭＦ畸形患者的临床资料

疾病名 总数量 男性数量 女性数量 患者年龄（岁） 平均年龄（岁） 主要临床表现

颅面裂畸形 １４ ６ ８ ３～９ ５ 面部裂隙，口、鼻发育异常

半面短小症 ７ ６ １ ８～１６ １１ 下颌发育不良、小耳畸形

眶距增宽症 ９ ６ ３ １２～２４ １６ 眼眶骨性间距增大

颅缝早闭症 １０ ８ ２ ３～１０ ６ 颅骨发育畸形

图１　Ｔｅｓｓｉｅｒ颅面裂隙分类法示意。ａ）裂隙在颅面软组织伤

的位置；ｂ）裂隙的骨路径。

　　２．检查方法

４０例患者均进行 ＭＳＣＴ扫描，扫描设备为德国

西门子公司ＳｏｍａｔｏｍＤｅｆｉｎｉｔｉｏｎＡＳ１２８层６４排螺旋

ＣＴ扫描仪。扫描参数：电压１２０ｋＶ，电流２５０ｍＡ，矩

阵５１２×５１２，层厚１．２５ｍｍ，无间隔连续扫描。扫描

范围自顶骨外侧边缘至下颌骨下缘４ｃｍ。扫描结束

后将原始图像输入ＳｉｅｍｅｎｓＳｙｎｇｏ工作站进行图像后

处理。重建方法：多平面重组法（ｍｕｌｔｉｐｌａｎａｒｒｅｃｏｎ

ｓｔｒｕｃｔｉｏｎ，ＭＰＲ）、表面阴影显示法（ｓｈａｄｅｄｓｕｒｆａｃｅ

ｄｉｓｐｌａｙ，ＳＳＤ）和容积再现法（ｖｏｌｕｍｅｒｅｎｄｅｒｉｎｇ，ＶＲ）。

ＭＰＲ分别以骨窗和软组织窗观察，任意方位成像，重

建层厚１ｍｍ，间隔０．８ｍｍ；ＳＳＤ显示阈值下限为

２００ＨＵ，通过切割功能切除多余组织，任意旋转角度

选择显示病灶最佳的方位进行图像存储，重建层厚

１ｍｍ，间隔０．５ｍｍ；ＶＲ采用透明法，通过变换角度

和调节亮度得到显示病变的最佳图像进行存储，重建

层厚１ｍｍ，间隔０．５ｍｍ。

３．图像评价

对４０例先天性ＣＭＦ畸形在 ＭＳＣＴ图像上的以

下特征进行评价分析：颌面部裂隙的位置及数量，颌骨

位置、形态及对称性，下颌骨髁突及下颌支的形态改

变，耳廓形态及咬肌的大小和形态，两眼眶内侧间骨性

距离改变，双侧眶外壁夹角和视神经夹角大小，眼球突

出程度，鼻背部及鼻尖形态，筛窦气房的大小，颧骨形

态改变，颅骨凸起的位置及各径线的改变。所有影像

资料由３位有多年影像诊断经验的医师共同分析，对

影像累及部位及征象不一致处，由医师共同协商解决。

结　果

１．病变类型

颅面裂畸形１４例：按 Ｔｅｓｓｉｅｒ
［３］分类法（图１），０

号裂３例、１号裂４例、２号裂４例、３号裂３例；半面

短小症７例；眶距增宽症９例；颅缝早闭症１０例。

２．影像学表现

颅面裂畸形：１４例均累及唇腭部，未达眼睑及面

颊，左侧８例、右侧６例，表现为上唇部唇弓区软组织

崩裂伴邻近硬腭部骨质缺损，破裂和缺损通路均从唇

部软组织开始经切牙通入硬腭，其中４例经中切牙之

间穿过；５例经中侧切牙之间穿过；５例经侧切牙牙体

穿过，上述裂隙随后通过硬腭与同侧下鼻道相连，鼻中

隔均明显偏向患侧，鼻中隔骨质未见受累，患侧中、下

鼻甲骨质较对侧肥厚。上述１４例患者中有９例伴有

不同程度的颌骨发育不良或偏颌畸形（图２）。

半面短小症：７例均累及单侧颅面部，其中左侧４

例、右侧３例，７例均表现为患侧下颌骨髁突、下颌支

较对侧细小；患侧耳廓不同程度较对侧缩小；咬肌体积

减小、周围脂肪间隙变薄；下颌骨位置上移，左右面部

不对称（图３）。

眶距增宽症：按照穆雄铮等［４］对 Ｔｅｓｓｉｅｒ分类法

的改进，将双侧眼眶间距（ｉｎｔｅｒｏｒｂｉｔａｌｄｉｓｔａｎｃｅ，ＩＯＤ）

≥３２ｍｍ定为我国正常成人眶距增宽症的临床诊断

标准，眶距增宽可分为３度，Ⅰ度眶距增宽在３２～

３６ｍｍ之间，Ⅱ度在３６～４０ｍｍ之间，Ⅲ度在４０ｍｍ

以上。本组９例均表现为两眼眶内侧间骨性距离增

宽，范围３２．２３～４１．１７ｍｍ，平均值为３５．７９ｍｍ（其中

Ⅰ度５例，范围３２．２３～３５．８９ｍｍ，平均３３．６２ｍｍ；Ⅱ

度３例，范围３６．５９～３９．０８ｍｍ，平均３７．６１ｍｍ；Ⅲ度

１例，为４１．１７ｍｍ）。根据郝友娟等
［５］对视神经管周

围结构的统计测量，我国正常成人双侧视神经夹角正
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图２　女，６岁，颅面裂畸形患者。ａ）矢状面ＣＴ骨窗示唇根、硬腭部一处裂隙影，连通鼻道鼻咽（箭）；ｂ）冠状面ＣＴ骨窗

ＭＰＲ示裂隙开口于右唇部（箭），通向患侧下鼻道，鼻中隔向患侧偏曲，患侧中下鼻甲较对侧肥大；ｃ）ＶＲ示裂隙起自右侧侧切

牙，属３号裂，左侧下颌较对侧明显发育不良。　图３　男，１０岁，半面短小症患者。ａ）横轴面ＣＴ软组织窗示左侧咬肌、腮腺

较对侧体积变小（箭）；ｂ）冠状面ＣＴ骨窗 ＭＰＲ示左侧下颌骨髁突较侧变细、变短（箭）；ｃ）ＶＲ示左侧下颌骨较对侧位置上

移，双侧颌面部明显不对称。

常值约为５８．８９°。本组９例双侧眶外壁夹角和视神经

夹角均见增大，呈扁平的 Ｖ形，双侧视神经夹角范围

６３．９２°～７６．３７°，平均６８．２１°。双侧眼球可见不同程

度突出；９均表现为鼻背部软组织增厚、外形宽大扁

平、鼻尖变平，筛窦窦腔不同程度的扩大伴过度气化、

筛窦横径的增宽；７例同时伴有鼻甲肥大；９例均有不

同程度的颧面部骨质肥厚外凸及间距增宽（图４）。

颅缝早闭症：１０例颅骨外观均伴有不同程度和部

位，以及不同形状的突出，其中５例表现为单侧颅骨骨

性隆起，使头颅向一侧倾斜，３例表现为双侧额顶部颅

骨向内凹陷，颅骨左右径变短、前后径相对变长，头颅

外形似“舟状”，２例双侧前额部颅板内缩、外形变尖，

顶部则无明显异常，致使头颅前部外观呈“三角状”，颅

骨整体变扁。１０例患者中有７例伴有颅骨内板多发

的不同程度的“指压迹”样骨质改变（图５）。

３．ＭＳＣＴ各重建方法对诊断先天性ＣＭＦ畸形的

比较

本组４０例先天性ＣＭＦ畸形，单独行 ＭＰＲ重建

共５例，单独行ＳＳＤ重建共４例，ＭＰＲ、ＳＳＤ重建１２

例，ＭＩＰ、ＳＳＤ、ＶＲ重建１９例。各种重建方式对先天

性ＣＭＦ畸形的诊断正确率详见表２。

表２　不同 ＭＳＣＴ重建方法对先天性ＣＭＦ畸形的诊断正确率比较　（％）

疾病名 ＭＰＲ ＳＳＤ ＭＰＲ＋ＳＳＤ ＭＰＲ＋ＳＳＤ＋ＶＲ

颅面裂畸形 １／４（２５．０）１／３（３３．３） ３／４（７５．０） ３／３（１００．０）

半面短小症 １／２（５０．０）１／２（５０．０）２／２（１００．０） ２／２（１００．０）

眶距增宽症 ２／２（１００．０） １／２（０） ２／２（１００．０） ４／４（１００．０）

颅缝早闭症 １／４（２５．０） １／３（０） ２／４（５０．０） ４／４（１００．０）

讨　论

１．先天性ＣＭＦ常见畸形的病因机制

遗传因素与基因突变被认为是先天性颅颌面骨畸

形的主要原因［６］，对于颅面裂畸形的病因，现主要以颅

面各突起的融合失败学说为主，并且研究发现多种基

因：－ＩＲＦ６，ＰＤＧＦＣ等多种基因导致了颅面裂畸形的

发生［７］；５号染色体缺失和易位、１４ｑ３２异常突变以及

２２ｑ１１缺失与拷贝数异常被认为是半面短小症的主要

染色体异常因素，同时ＢＡＰＸ１基因和ＧＳＣ基因被认

为是该病的主要致病基因［８］；蝶骨翼的骨化过早及家

族性ｅｐｈｒｉｎＢ１基因表达异常则被认为是眶距增宽症

的解剖学病因和遗传病因［９］。目前研究发现颅缝早闭

症是由于颅缝周围的生化环境变化及基因遗传的异常
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图４　女，２２岁，眶距增宽症患者。ａ）横轴面ＣＴ软

组织窗示两眼眶内侧间骨性距离增宽，为３９．０８

ｍｍ，双侧眶外壁夹角（外侧两条线）和视神经夹角

（内侧两条线）增大，呈扁平的 Ｖ形，双侧视神经夹

角约为７２．４７°，双侧眼球突出，鼻背部软组织增厚，

外形宽大，鼻尖变平；ｂ）冠状面ＣＴ骨窗 ＭＰＲ示筛

窦横径增宽，窦腔体积增大、气化显著；ｃ）ＶＲ示双

侧眼眶距离增宽，双侧颧面部骨质肥厚外凸、间距增

宽。　图５　男，３岁，颅缝早闭症患者（前斜头畸

形）。ａ）横轴面ＣＴ骨窗示右侧额骨一骨性隆起，使

头颅向一侧倾斜（箭）；ｂ）ＶＲ示额顶部颅板冠矢状

缝周围呈多发突起表现。

改变干扰颅缝的正常发育，成纤维细胞生长因子受体、

转化生长因子β受体等１１个基因已被明确为与该病

相关［１０］。

２．先天性ＣＭＦ常见畸形的临床特征

颅面裂畸形发病率约为１／１５００～１／３０００，临床表

现为颅面部软组织不同程度的缺失［１１］，半面短小症发

病率约为１／５５００，多见于男性，表现为单侧相应部位

颜面软组织的发育不良以及小耳畸形［１２，１３］。眶距增

宽症患者会有眼眶间距增宽、眼球突出等临床表现，同

时伴随视力下降、眼球斜视及鼻塞流涕、嗅觉异常等症

状［４］。颅缝早闭症发病率约为１／２５００，系指颅缝过早

骨性闭合、颅腔体积缩小，从而导致舟状头、斜头、三角

头等颅面畸形，患者表现有颅内压升高、视力受限以及

脑发育迟缓等临床症状［１４］。

３．ＣＭＦ解剖及先天性ＣＭＦ畸形的影像学认定

颅颌面骨是脑颅骨与颌面部骨的简称，后者又称

面颅骨，脑颅骨与面颅骨共同组成颅骨。颅骨位于脊

柱上方，由２３块形状和大小不同的扁骨以及不规则骨

组成。除下颌骨和舌骨以外，其余各骨均凭借软骨或

缝彼此牢固的连结，起到保护和支持的作用。脑颅骨

位于颅的后上部，内有容纳脑的颅腔，共有８块，分别

为颞骨（成对）、顶骨（成对）、额骨、蝶骨、筛骨及枕骨，

各脑颅骨之间通过颅缝互相连接，当颅缝的发育过早，

便会出现一系列的颅缝早闭，ＭＳＣＴ及其三维重建技

术可从任意角度清晰地观察到颅缝闭合的部位及程

度，还可显示脑内结构情况，推断颅缝早闭的病因。面

颅骨为颅的前下部分，包含眼眶、鼻腔以及口腔等结

构，构成面部的支架，共１５块，包括成对的鼻骨、泪骨、

颧骨、上颌骨、腭骨、下鼻甲骨以及单块的下颌骨、犁骨

和舌骨，各骨之间通过软骨和缝等相互连接，构成颌面

部的基本轮廓，并形成形态各异的腔、裂、窝、孔、沟、管

等结构，影像学检查尤其是 ＭＳＣＴ及其各重建方法能

够多角度、多方位发现各个解剖结构的异常，明确畸形

的发生部位、畸变程度及类型［１５］。

结合本组病例，笔者总结有助于发现颅颌面骨畸

形的影像学征象如下：颅板向一侧突出、倾斜，颅骨前

后或左右径异常改变，颅骨内侧多发指压迹样改变；颅

面部累及眼、鼻、耳、口的单发或复合裂隙；单侧耳及

上、下颌骨直至侧颅底骨质和软组织大小、形态异常，

面肌、咀嚼肌、舌及腮腺等的体积缩小；筛窦横向增宽、

双侧眼眶外侧壁夹角增大，以及两眼眶内侧间骨性距

离增宽。

４．先天性ＣＭＦ常见畸形的影像学表现

颅面裂畸形可以单发也可表现为复合裂隙，可同

时伴有颅面骨的其它畸形，如颅颌面骨发育不良、偏

斜、后缩，以及眼、鼻、耳、口等器官的异常改变。头颅

ＣＴ横断面扫描和三维重建是诊断颅面裂畸形的重要

方法，能清楚明确的直接观察到病变发生的部位，按

Ｔｅｓｓｉｅｒ
［３］的分类法（图５），即以眼眶为中心，用数字代

表各面裂的发生部位及类型，０～１４号裂位于颅面正

中线区；１～１３号、２～１２号和３～１１号裂则位于中线

区的侧位，３号裂位置达鼻翼部，而１１、１２及１３号裂
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位于眶上缘；４和５号裂发生于面颊部，从唇部口角延

伸至下眼睑；６、７及８号裂发生于眶下外侧和颧部；９、

１０号裂则位于眶上外侧。颅脑三维ＣＴ均能很好的

显示裂隙位置。在本组１４例患者皆属０～３号裂，与

相关文献所认为的以０～３号裂最常见的论述相

符［１６］。

半面短小症多累及单侧面部，典型影像学表现为

以耳、上颌骨、下颌骨为中心的骨质及软组织形态、体

积缩小，并可向上累及颧骨、颞骨、颅底等。外耳均有

不同程度的畸形，患侧小于健侧，甚至出现无耳畸形。

下颌骨的发育不良主要表现在下颌骨升支的形态短小

或骨质缺损、位置上移，有时也会累及髁突、颞骨关节

凹及下颌骨水平支。患侧上颌骨、颞骨乳突部、颧部及

茎突也可出现形态短小、发育不良的征象，患侧面肌、

咀嚼肌体积减小、周围脂肪间隙变薄。患侧舌及腮腺

亦可出现体积缩小的征象。影像上本病需与半侧颜面

萎缩及偏颌畸形进行鉴别。半侧颜面萎缩也具有面部

的不对称性表现，但是它属一种非先天性疾病，病程具

进行性，表现为皮肤及软组织的明显萎缩而下颌骨的

骨质改变并不具典型性，半面短小症的患侧面部并无

皮肤和皮下软组织的萎缩塌陷，而是以口、下颌、耳为

中心的下颌骨形态缩小和小耳畸形为主的病变。偏颌

畸形也是累及下颌骨的不对称性面部畸形病变，但是

下颌骨主要以不对称性发育过度或发育不良，多累及

双侧并以一侧为重，从而导致的下颌骨偏移和面部不

对称，而非单侧下颌骨耳口部的关联性畸形表现
［１７］。

筛窦的水平方向增宽是眶距增宽症最具典型的影

像学表现。筛窦的横向增宽只限于筛房窦的前半部

分，并表现出窦房明显增大、气化过度，呈“大泡状”外

观，而筛房的后部及额窦、蝶窦或上颌窦部分一般无异

常，此外还可伴有筛板的脱垂。双侧眼眶外侧壁夹角

增大易导致眼球及眼眶的纵轴分开，而视神经的夹角

增大则可导致两眼协同视物能力减弱，双侧眼球也可

有不同程度的突出。同时，鼻形态宽扁、软组织增厚，

鼻尖消失。ＣＴ可以作为眶距增宽症的诊断依据
［１２］，

可直接测量两眼眶内侧间骨性距离（内眶距，ＩＯＤ），后

者是诊断眶距增宽症的金标准。ＣＴ不仅可以有效避

免头颅前后位片和柯氏位片的影像重叠，而且能够直

观的依据ＣＴ征象来帮助判断眶距增宽症的产生原

因，而颅脑ＣＴ三维重建能立体观察头颅影像，结合横

轴面和冠状面ＣＴ影像，更好的判断眶距增宽的形成

原因，准确的依据内眶距（ＩＯＤ）对该病进行分型来选

择恰当合适的手术方式对患者进行治疗。

颅缝早闭症是指由于颅缝在发育过程中的提早闭

锁所导致的颅骨外观的异常改变，其能够在颅脑三维

ＣＴ上非常直观的显示。斜形头颅是指一侧冠状缝过

早闭合，表现为一侧的颅板突出，使颅骨外观呈现为向

一侧倾斜。舟形头是矢状缝的过早闭合，致使颅骨左

右径缩短，前后径相对变长。双侧冠状缝的过早闭合

则使头颅外形变扁，前后径缩短。颅缝早闭畸形可同

时伴有颅板内多发的指压迹样表现，程度、部位皆不均

一。颅脑ＣＴ三维重建可以从任何角度观察头颅全

貌，并可通过切割功能，从侧方及后方观察颅底等各骨

质结构的形态，对指导临床诊断及治疗具有重要意义。
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