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胎儿后颅窝池畸形的超声诊断新进展
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　　胎儿后颅窝池畸形是胎儿颅脑畸形中最常见的

畸形之一，发生率约为１／５０００
［１］。常见的后颅窝池

畸形主要包括ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ综合征、小脑发育不

良、Ｂｌａｋｅｐｏｒｃｈ囊肿、ＡｒｎｏｌｄＣｈｉａｒｉ异常、后颅窝池

蛛网膜囊肿和单纯后颅窝池增宽（ｃｉｓｔｅｍａｍａｇｎａ，

ＣＭ）。其中 ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ综合征又包括典型的

ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ畸形和小脑蚓部发育不良。各种类

型后颅窝池畸形的横切面声像图表现相似，鉴别诊

断困难，需要显示胎儿颅脑正中矢状面来鉴别。

１　胎儿后颅窝池畸形的概述

１．１　ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ综合征　ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ综合

征是一种罕见的神经系统发育畸形，１９８９年由

Ｂａｒｋｏｖｉｃｈ等
［２］提出，包括ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ畸形和小

脑蚓部发育不良。其病因有学者认为可能是第四脑

室的正中孔（Ｍａｇｅｎｄｉａ孔）和侧孔（Ｌｕｓｈｋａ孔）的早

期闭锁导致第四脑室明显扩张及小脑蚓部前移，但

也有学者认为不是这样。Ａｌｔｍａｎ等
［３］认为Ｄａｎｄｙ

Ｗａｌｋｅｒ畸形的形成是由于第四脑室顶膜和小脑蚓

部发育不良所致。

从１８周开始，胎儿小脑蚓部出现９个分叶的雏

形，至第２８孕周时才发育成熟，因此ＤｅＣａｔｔｅ等
［４］

认为在孕１８周前诊断ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ综合征时需

谨慎，若发现小脑蚓部缺失，可进行随访而不下诊

断，以防给孕妇带来心理压力。

国外学者［５，６］认为 ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ综合征的预

后取决于小脑蚓部的完整性及是否合并其他结构、

染色体及基因的异常。Ｇａｎｄｏｌｆｉ等
［５］对１０５例后颅

窝池异常的胎儿进行随访，发现约５０％的 Ｄａｎｄｙ

Ｗａｌｋｅｒ综合征的患儿神经系统发育异常。Ｄａｎｄｙ

Ｗａｌｋｅｒ综合征的超声表现为
［７，８］：①典型的Ｄａｎｄｙ

Ｗａｌｋｅｒ畸形：小脑蚓部显著发育不良或完全缺失，

小脑蚓部面积小于正常参考值的５０％，蚓部的分叶

及原裂、次裂均未能显示或显示不清，第四脑室囊性

扩张，后颅窝池显著扩张并与第四脑室相通，窦汇及

小脑幕上抬；②小脑蚓部发育不良：小脑下蚓部部分

缺失，小脑蚓部面积小于正常值的２个标准差以上

但大于５０％，原裂、次裂不显示或部分不显示，蚓叶

内的分枝状中强回声较相同孕周胎儿减少，第四脑

室轻度扩张与小脑延髓池之间见细管状无回声区相

通，小脑幕位置正常，后颅窝体积相对正常。

１．２　单纯后颅窝池增宽　单纯后颅窝池增宽是一

种生理性功能失调。其原因之一是第四脑室的正中

孔（Ｍａｇｅｎｄｉａ孔）和侧孔（Ｌｕｓｈｋａ孔）阻塞，导致

Ｂｌａｋｅ陷窝增大，后颅窝池增宽，一旦开放即可恢复

正常。其可能与染色体异常有一定的关系，Ｔｈｕｒ

ｍｏｎｄ等
［９］报道了产前超声发现５例后颅窝池增宽

的胎儿，Ｒｅｅｃｅ等
［１０］报道了２例中晚孕期后颅窝池

增宽的胎儿，最后诊断为１８三体综合征。但后颅窝

池增宽的胎儿并非一定存在畸形，徐振宏等［１１］发现

单纯性后颅窝池增宽的胎儿，产后婴幼儿仅是大运

动发育迟缓。单纯性后颅窝池增宽的超声表现为后

颅窝池内径＞１０ｍｍ，小脑蚓部完整，小脑蚓部的面

积和结构无异常，第四脑室正常，小脑幕位置正常。

１．３　小脑发育不良　包括３种类型：①小脑发育不

良：小脑结构正常但小脑横径小；②桥脑小脑发育不

良：小脑体积小且脑桥变平；③小脑萎缩：小脑结构

正常，但是妊娠最后３个月停止发育，除非在早期能

明确小脑大小正常，否则与其他类型小脑发育不良

无法鉴别。小脑的测量数据是评估小脑发育的重要

指标，刘菲等［１２］研究发现小脑横径 、前后径及上下

８４
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径均随胎龄的增长呈直线增长趋势，其中横径与胎

龄的相关性最强。

１．４　ＢｌａｋｅＰｏｒｃｈ囊肿　Ｃａｌａｂｒò等
［１３］认为Ｂｌａｋｅ

Ｐｏｒｃｈ囊肿是由于 Ｍａｇｅｎｄｉ孔阻塞导致Ｂｌａｋｅ小袋

（早期的第四脑室脉络丛）退化失败而向后颅窝池膨

出，Ｍａｇｅｎｄｉ孔阻塞会导致第四脑室及幕上的脑室

系统扩张，直至Ｌｕｓｃｈｋａ孔开放，脑脊液从侧脑室

流入后颅窝池，才能保持脑脊液的动态平衡。还有

些学者［１３，１４］认为ＢｌａｋｅＰｏｒｃｈ囊肿即为后颅窝池囊

肿取代了正常位置的小脑蚓部，与第四脑室相通，并

可见第四脑室脉络丛弯曲呈细带状通过正中孔伸入

囊壁上。一些学者们［１５，１６］认为各种类型胎儿后颅

窝池畸形处于演变过程中，如不合并其他畸形和染

色体异常时，约３３％ＢｌａｋｅＰｏｒｃｈ囊肿和单纯后颅

窝池增宽会在妊娠过程中自然消失，约９０％以上胎

儿无神经发育异常，因此这两种畸形单独存在时可

认为是正常变异。Ｇａｒｅｌ等
［１７］发现ＢｌａｋｅＰｏｒｃｈ囊

肿时小脑半球面积和形态是正常的，没有证据表明

会影响小脑的发育。Ｃｏｒｎｉｐｓ等
［１８］观察６例出生后

的ＢｌａｋｅＰｏｒｃｈ囊肿患者，发现轻者仅在检查时偶

然发现，重者在出生后１个月即出现颅内高压，危及

生命。ＢｌａｋｅＰｏｒｃｈ囊肿的超声诊断标准为
［１９］：在

正中矢状面上，小脑蚓部解剖形态和大小正常；第四

脑室扩张合并小脑蚓部逆时针方向旋转上移；后颅

窝池内径正常；小脑幕位置正常。

１．５　后颅窝池蛛网膜囊肿　后颅窝池蛛网膜囊肿

是常见的后颅窝畸形，是脑脊液在蛛网膜下聚集所

致，按组织学分为蛛网膜性和室管膜性，很少合并其

他中枢神经系统畸形，其预后取决于它们能对周围

的结构产生多大的影响。不同大小的蛛网膜囊肿可

导致不同程度脑脊液循环障碍，产生继发性脑积水

或压迫小脑和枕骨导致枕骨重塑。后颅窝池蛛网膜

囊肿的超声表现为小脑蚓部大小及位置正常；第四

脑室正常；小脑幕位置正常，但当蛛网膜囊肿形成于

胚胎早期时，其位置有可能抬高；囊肿与第四脑室不

相通，第四脑室脉络丛位置正常；后颅窝池增宽。

１．６　ＡｒｎｏｌｄＣｈｉａｒｉ畸形　又称小脑扁桃体下疝，

表现为小脑扁桃体楔形延长、疝入枕骨大孔和颈椎

椎管内，小脑幕上抬，引起小脑延髓、脊髓、后组颅神

经及上颈神经症状。１８９１年 Ｃｈｉａｒｉ
［２０］按病变的严

重程度分为Ⅲ型：Ⅰ型是指小脑扁桃体及小脑向下

疝入椎管，常合并脊髓空洞症（ＳＭ），延髓与第四脑

室位置正常，此型约占９０％；Ⅱ型：比较常见，小脑

蚓部和扁桃体疝入枕骨大孔下的椎管内，延髓拉长

向下移位，后颅窝池变小，小脑幕位置低，常伴有脑

积水和脊膜膨出或脊柱裂，婴儿期发病；Ⅲ型：除有

Ⅱ型特点外，还有颈椎裂和小脑脑膜膨出，新生儿期

发病。ＡｒｎｏｌｄＣｈｉａｒｉ畸形的超声表现为
［２１］后颅窝

池内径很小，脑组织从后颅窝池疝入 ｍａｇｎｕｍ 孔

（ＣｈｉａｒｉⅠ 和 ＣｈｉａｒｉⅡ）或形成枕部的脑膨出

（ＣｈｉａｒｉⅢ）。

１．７　菱脑融合（Ｒｈｏｍｂｅｎｃｅｐｈａｌｏｓｙｎａｐｓｉｓ，ＲＥＳ）　

是一种很少见的后颅窝发育异常，表现为完全性或

部分性小脑蚓部发育不全，不同程度的小脑半球和

齿状核在中间融合。它很少独立发生，通常伴发于

其他的脑中线结构融合异常［２２］。产前超声不能发

现小脑半球融合，因而很难在早期发现ＲＥＳ，容易

漏诊，仅能发现小脑发育不良与脑室增宽［２３］。在晚

孕期间，超声和 ＭＲＩ能通过发现小脑半球融合和小

脑蚓部缺失来诊断此病［２４］。在正中矢状面上发现

缺少原始的小脑蚓部裂隙和圆形的顶点，对诊断有

意义［２５］。

２　二维超声对后颅窝池畸形的诊断价值

超声是产前筛查后颅窝池畸形最重要的影像学

手段，主要通过测量小脑的横径、后颅窝池的宽度及

观察是否与第四脑室相通来判断，但假阴性和假阳

性较高。国外学者［２６，２７］发现当探头稍向下倾斜至

胎儿小脑的半冠状切面时，部分正常的胎儿也可观

察到第四脑室与后颅窝池相通的图像，另外第四脑

室少许扩张可引起小脑蚓部旋转上抬，在横切面上

亦可观察到小脑半球分离而被误诊为小脑下蚓部缺

失或发育不良，造成假阳性诊断。ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ变

异型应用常规二维超声横切面扫查，也容易因切面

问题造成假阳性或假阴性结果。

在胎儿颅脑正中矢状面上评估小脑蚓部的完整

性和小脑幕的位置是鉴别诊断后颅窝池畸形的关

键。窦汇是后颅窝池畸形诊断的关键解剖标志，但

９４
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受颞骨声影遮挡，难以清晰显示，进而对小脑幕进行

观察。国外学者［２８，２９］报道了通过测量脑干小脑幕

角（ｂｒａｉｎｓｔｅｍｔｅｎｔｏｒｉｕｍａｎｇｌｅ，ＢＴ角）和脑干小脑

蚓部角（ｂｒａｉｎｓｔｅｍｖｅｒｍｉｓａｎｇｌｅ，ＢＶ角）来定量评

估中孕期胎儿小脑幕的位置。李刚等［３０］发现ＢＶ

角和ＢＴ角对于诊断后颅窝池单纯性增宽、小脑蚓

部发育不良及ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ综合征有意义。Ｃｏｎ

ｔｒｏ等
［３１］对９３例正常胎儿进行观察，正常胎儿ＢＶ

角度＜２０°，约１０％的正常胎儿存在第四脑室开放，

ＢＶ角在２０°～３７°之间，而Ｂｌａｋｅ囊肿的ＢＶ角度为

２０°～４０°，当ＢＶ角度＞４５°，强烈提示ＤａｎｄｙＷａｌｋ

ｅｒ综合征；但ＢＴ角在不同类型的后颅窝池畸形之

间有一部分重叠。Ｃｈａｐｍａｎ等
［３２］在胎儿正中矢状

面上，沿着胼胝体嘴部和压部画一条直线，沿小脑幕

画一条直线，通过测量两条直线之间的角度来判断

小脑幕位置是否正常，其夹角正常参考值为４０°～

５０°。定量评估小脑幕位置及小脑蚓部上抬的情况，

对后颅窝池畸形的鉴别诊断有很大的帮助。

二维超声只有在胎位适合的情况下（例如胎头

位于宫底时）才能显示胎儿颅脑正中矢状面。因此，

二维超声在显示胎儿正中矢状面不仅受胎位和颅骨

声衰减等因素的影响较大，而且对检查者技术水平

要求较高［３３］。

３　三维超声对后颅窝池畸形的诊断价值

近年来，随着三维超声的发展，超声对后颅窝池

畸形的诊断准确率有所提高，有文献报道可高达

９０％
［５］。Ｂｅｎａｃｅｒｒａｆ等

［３４］和Ｐｉｌｕ等
［３５］认为三维超

声比二维超声更容易获得胎儿正中矢状面，可以更

加快速准确地诊断胎儿脑中线结构异常。三维超声

技术包括三维多平面成像技术、容积对比成像技术、

三维超声体积自动测量技术、三维超声断层显像技

术、自由解剖切面技术、三维超声拓展成像技术等。

３．１　三维超声多平面成像技术（ｔｈｒｅｅｄｉｍｅｎｓｉｏｎａｌ

ｕｌｔｒａｓｏｕｎｄｍｕｌｔｉｐｌａｎａｒｉｍａｇｉｎｇｔｅｃｈｎｉｑｕｅ）　以胎

儿小脑横切面为起始切面采集三维超声容积，可显

示出小脑的３个正交切面，将Ａ、Ｂ平面图的中央指

示点定在蚓部中央，旋转图像至Ａ平面为小脑横切

面，Ｂ平面为小脑冠状切面，此时Ｃ平面为经小脑蚓

部的正中矢状切面，可以在Ｃ平面测量小脑蚓部前

后径、上下径和面积［３６］。

谢红宁等［３７］对２００例中晚孕期胎儿采用经腹

二维、经阴道二维、经腹三维超声多平面成像技术显

示小脑蚓部，成功率分别为３５．５％、２６．０％及９８．５％，

提示三维超声在小脑蚓部显示方面较二维超声具有

明显的优势。刘玮等［３８］对１８０例正常胎儿使用经

腹二维超声和三维超声多平面成像技术获得胎儿正

中矢状切面，成功率分别为４６．１％和９７．８％。二维

和三维超声分别测量小脑蚓部前后径，两种方法的

测量值也高度相关（狉＝０．９６、犘＜０．０００１）。三维重

建的小脑蚓部图像质量较好，能够清晰显示小脑蚓

部形态，并且可以分辨蚓部原裂及小脑蚓部与脑干

的关系。

３．２　容积对比成像技术（ｖｏｌｕｍｅｃｏｎｔｒａｓｔｉｍａｇｉｎｇ，

ＶＣＩ）　ＶＣＩ技术可从相邻薄层中获得组织信息，使

更深一层的像素被带到灰阶信息缺失而留有缝隙的

部位，通过填满缝隙使图像的斑纹部分平滑，图像更

清晰。ＶＣＩ技术可提供低噪声高对比度的图像，使

某些在二维超声中原本相似的组织的对比度增强，

使组织内部和边缘结构更清晰［３９］。Ｚａｌｅｌ等
［４０］应用

ＶＣＩ技术成功观察到１７３例正常胎儿小脑蚓部的原

裂，并测量了小脑蚓部上下径，发现小脑蚓部的上下

径与胎儿的孕周有相关性。使用 ＶＣＩ技术重建正

中矢状面，能更加准确地分析小脑蚓部及小脑幕的

形态和位置［４１，４２］。

３．３　三维超声体积自动测量技术（ｖｉｒｔｕａｌｏｒｇａｎ

ｃｏｍｐｕｔｅｒａｉｄｅｄａｎａｌｙｓｉｓ，ＶＯＣＡＬ）　ＶＯＣＡＬ因其

超声扫查标准化、图像显示直观、定位病变准确、组

织测量精确等优势逐渐被应用于临床。ＶＯＣＡＬ技

术可揭示后颅窝池、小脑蚓部及整个小脑的体积变

化规律，有助于监测异常及准确诊断畸形的类

型［４３４５］。曾晓茹等［４３］应用ＶＯＣＡＬ技术，发现不同

孕周胎儿后颅窝池容积的测量值差异有统计学意义

（犘＜０．０５），正常胎儿后颅窝池容积与孕龄之间呈

高度正相关（狉＝０．８７，犘＜０．０５）。刘炜等
［４４］应用

ＶＯＣＡＬ测量小脑蚓部体积，发现胎儿小脑蚓部体

积与孕周及小脑横径呈正相关。楼海亚等［４５］发现

胎儿小脑容积也随着孕周呈幂曲线方式增长，而且

０５
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与胎儿小脑横径关系密切。

３．４　三维超声断层成像技术（ｔｏｍｏｇｒａｐｈｉｃｕｌｔｒａ

ｓｏｕｎｄｉｍａｇｉｎｇ，ＴＵＩ）　能在同一幅图像上显示一

定数量的二维平面，提供更加全面的诊断信息，得到

与ＣＴ、ＭＲＩ相似的直观图像。三维超声断层成像

技术通过同时显示一系列连续的胎儿颅脑矢状切

面，易于显示最佳的脑中线结构图像，并可选择更加

准确的测量平面，对判断形态不规则的脑中线结构

（例如透明隔腔、胼胝体和小脑蚓部等）更有价值。

３．５　自由解剖切面技术（ＯｍｎｉＶｉｅｗ）　可对获取

的容积数据进行任意方向的切割，获得在相应切割

线方向上的图像。Ｒｉｚｚｏ等
［４６］认为联合ＯｍｎｉＶｉｅｗ

技术可较好显示胎儿颅脑结构的不同切面。Ｔｏｎｎｉｌ

等［４７］使用ＯｍｎｉＶｉｅｗ技术对３００例１９～２３周胎儿

对胎儿大脑中线结构进行研究，结果显示９６％的胎

儿在正中矢状面可重建出小脑蚓部。

３．６　三维超声扩展成像（ｔｈｒｅｅｄｉｍｅｎｓｉｏｎａｌｅｘ

ｔｅｎｄｅｄｉｍａｇｉｎｇ，３ＤＸＩ）　包括多切面同屏显像技术

（ｍｕｌｔｉｓｌｉｃｅｖｉｅｗ，ＭＳＶ）和任意剖面成像模式（ｏｂ

ｌｉｑｕｅｖｉｅｗ，ＯＢＶ）。ＭＳＶ 技术能够同时显示横断

面、矢状面、冠状面的多个连续断面，ＯＢＶ技术能够

显示弯曲的非标准切面的多个连续断面。沈国芳

等［４８］研究发现 ＭＳＶ和ＯＢＶ不仅能简便有效地获

得小脑蚓部正中矢状切面，还可以清晰地显示小脑

蚓部与脑干表面、第四脑室和后颅窝池的关系，并且

不受胎位限制。刘炜等［４９］发现应用 ＭＳＶ技术可对

单纯小脑蚓部上旋、单纯后颅窝池增宽及小脑蚓部

发育不全等疾病进行更科学、客观的诊断。

３．７　其他　Ｍｅｒｚ等
［５０］认为表面模式有助于描述

颅脑畸形的宽度和深度以及评估囊性结构的情况，

Ｈａｔａ等
［５１］利用表面模式和透明模式获得相同的结

果，但仅限于脑室扩张和后颅窝池增宽等，他们认为

三维超声技术不适用于在孕中期观察非囊性的胎儿

颅脑畸形。

综上所述，将二维超声与三维超声技术相结合，

可提高后颅窝池畸形的诊断准确率。三维超声较二

维超声更易获得胎儿正中矢状切面图像，能更有效

地鉴别诊断胎儿后颅窝池畸形。但是，超声受孕妇

体形、羊水量及胎位的影响较大，因此超声检查仍具

有一定的局限性，如发现胎儿颅内结构异常，可建议

必要时进行胎儿颅脑 ＭＲＩ检查。
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例越高。这项研究提示，即使在晚孕期，大部分孕妇

同样会因胎儿严重异常选择终止妊娠。在某些国

家，由于法律禁止２４周后的胎儿引产，给不少家庭

和医务工作者造成困惑，给家庭和社会带来负担。

而在我国，即使处于晚孕期，获得严重胎儿疾病诊断

证明的孕妇依旧可以选择终止妊娠。
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