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胎儿ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ综合征的ＭＲＩ诊断价值
郭扣松１　李晓庆２　许可１　周波１
（１．乐山市妇幼保健院放射影像科，四川乐山　６１４０００；２．资阳市第一人民医院超声科，
四川资阳　６４１３００）

【摘要】　目的　通过探讨总结胎儿ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ综合征ＭＲＩ影像表现特征并分析其差异，以提高对
ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ综合征的产前影像诊断水平。方法　通过查阅相关文献，分析乐山市妇幼保健院２０２０年
４月至２０２１年１２月经证实的１４例ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ综合征的临床病例及ＭＲＩ影像资料。结果　本组１４
例病例中，５例Ｄａｎｄｙｗａｌｋｅｒ畸形ＭＲＩ影像特征为重度小脑蚓部结构不完整、缺损面积大，小脑半球分
离，第四脑室扩大、后颅窝池增宽，小脑幕明显抬高；３例Ｄａｎｄｙｗａｌｋｅｒ变异型者ＭＲＩ影像特征为轻度
小脑下蚓部结构不全、缺损面积小，伴有轻度第四脑室扩张、顶角变钝，小脑蚓部轻度上旋，后颅窝池扩
大及小脑幕上抬不明显，小脑半球大小、形态结构正常；６例单纯后颅窝池增宽者的ＭＲＩ影像仅表现为
小脑延髓池增宽（＞１０ｍｍ），小脑半球及小脑蚓部发育正常，四脑室形态大小未见异常，小脑幕位置正
常。结论　针对性胎儿ＭＲＩ对于产前明确诊断有重要价值，ＭＲＩ可清晰、完整地显示胎儿后颅窝解剖
结构，客观、准确的评价小脑蚓部发育情况，精准的鉴别ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ畸形各亚型及伴随改变。
【关键词】　胎儿；ＭＲＩ；ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ综合征；小脑蚓部发育异常
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ｅｎｌａｒｇｅｍｅｎｔｏｆｔｈｅｐｏｓｔｅｒｉｏｒｃｒａｎｉａｌｆｏｓｓａａｎｄｔｈｅｃｅｒｅｂｅｌｌａｒｃｕｒｔａｉｎｌｉｆｔｉｎｇｗｅｒｅｎｏｔｏｂｖｉｏｕｓ，ｃｅｒｅｂｅｌｌａｒ
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ｓｈｏｗｅｄｏｎｌｙｅｎｌａｒｇｅｍｅｎｔｏｆｔｈｅｃｉｓｔｅｒｎａｃｅｒｅｂｅｌｌｏｍｅｄｕｌｌａｒｉｓ（＞１０ｍｍ），Ｔｈｅｃｅｒｅｂｅｌｌａｒｈｅｍｉｓｐｈｅｒｅｓａｎｄ
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ｃｕｒｔａｉｎｐｏｓｉｔｉｏｎｗａｓｎｏｔｅｌｅｖａｔｅｄ．犆狅狀犮犾狌狊犻狅狀　ＰｅｒｔｉｎｅｎｃｅｆｅｔａｌＭＲＩｈａｓｉｍｐｏｒｔａｎｔｖａｌｕｅｉｎｐｒｅｎａｔａｌ
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ｄｉａｇｎｏｓｉｓ．Ｂｅｓｉｄｅｓｈｏｗｔｈｅａｎａｔｏｍｙｏｆｔｈｅｆｅｔａｌｐｏｓｔｅｒｉｏｒｆｏｓｓａｃｌｅａｒｌｙａｎｄｃｏｍｐｌｅｔｅｌｙ，ＭＲＩｃａｎｊｕｄｇｅｔｈｅ
ｄｅｖｅｌｏｐｍｅｎｔｏｆｔｈｅｃｅｒｅｂｅｌｌａｒｖｅｒｍｉｓｏｂｊｅｃｔｉｖｅｌｙａｎｄａｃｃｕｒａｔｅｌｙ，ｉｄｅｎｔｉｆｉｃａｔｅｔｈｅｖａｒｉｏｕｓｓｕｂｔｙｐｅｓｏｆｔｈｅ
ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎｐｒｅｃｉｓｅｌｙａｎｄｔｈｅａｃｃｏｍｐａｎｙｉｎｇｃｈａｎｇｅｓ．
【犓犲狔狑狅狉犱狊】　ｆｅｔａｌ；ＭＲＩ；ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒｓｙｎｄｒｏｍｅ；ｃｅｒｅｂｅｌｌａｒｖｅｒｍｉｓｄｙｓｐｌａｓｉａ

　　ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ综合征（ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒｓｙｎｄｒｏｍｅ，
ＤＷＳ）又称第四脑室孔闭塞综合征、ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ
畸形，目前大部分学者主张命名为ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ
畸形，为小脑蚓部发育异常伴第四脑室囊样扩张，后
颅窝扩大及小脑天幕上抬，９０％伴幕上脑积水。临
床少见，为小脑发育畸形的最常见类型［１］，因神经系
统的胚胎发育过程中四脑室顶部前膜区异常所致；
确切病因尚未完全明确，与遗传、染色体异常有关
联［２］，亦受宫内病毒感染（风疹、弓形虫和巨细胞病
毒）和孕妇饮酒等危险因素影响，部分病例伴有其他
畸形［３］。临床报道典型者预后差，病死率高，因此产
前诊断显得尤为重要。

１　资料和方法

１．１　研究对象　２０２０年４月至２０２１年１２月在乐
山市妇幼保健院行产前超声检查怀疑后颅窝畸形并
在４８ｈ内行胎儿颅脑ＭＲＩ（磁共振成像，ｍａｇｎｅｔｉｃ
ｒｅｓｏｎａｎｃｅｉｍａｇｉｎｇ）检查证实为ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ综合
征的中、晚孕病例１４例。孕妇年龄２３～３７岁，中位
年龄２８．５岁，临床孕周为２０～３６周。纳入标准：
①单胎妊娠；②临床孕周明确；③无阳性家族史、无
近亲婚配史；④图像清晰、对比度高，后颅窝结构显
示完整；⑤孕妇及家属知情同意，医学伦理委员会批准
通过。排除标准：无法配合完成检查获取优质图像者。

依小脑蚓部异常情况不同可将ＤＷＳ分三型［４］：
Ｄａｎｄｙｗａｌｋｅｒ畸形（Ｄａｎｄｙｗａｌｋｅｒｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ，ＤＷＭ），
Ｄａｎｄｙｗａｌｋｅｒ变异型（Ｄａｎｄｙｗａｌｋｅｒｖａｒｉａｎｔ，ＤＷＶ），
单纯后颅窝池增宽（Ｍｅｇａｃｉｓｔｅｒｎｍａｇｎａ，ＭＣＭ）。
诊断标准［５］：ＤＷＭ：小脑蚓部明显发育不良甚缺
失，四脑室显著扩张、后颅窝池明显扩大，且两者相
通，小脑幕上抬；ＤＷＶ：小脑上蚓部正常，下蚓部部
分缺失，四脑室轻度扩张，小脑幕位置正常，后颅窝
池扩张不明显；ＭＣＭ：后颅窝池增宽，径线＞
１０ｍｍ，小脑蚓部发育正常，第四脑室不扩张，小脑
幕位置正常。
１．２　检查方法　本研究采用联影ＵＭＲ５７０１．５Ｔ

ＭＲＩ设备，使用ＢＯＤＹＡＲＲＡＹ六通道腹部相控阵
柔性线圈进行检查。常规扫描序列以单次激发快速
自旋回波（ｓｉｎｇｌｅｓｈｏｔｆａｓｔｓｐｉｎｅｃｈｏ，ＳＳＦＳＥ）序列
和平衡稳态自由进动（ｂａｌａｎｃｅｄｓｔｅａｄｙｓｔａｔｅｆｒｅｅ
ｐｒｅｃｅｓｓｉｏｎ，ＢＳＳＦＰ）序列为主；ＳＳＦＳＥ序列为重Ｔ２
成像，组织对比度高，扫描参数：重复时间
（ｒｅｐｅｔｉｔｉｏｎｔｉｍｅ，ＴＲ）１５００ｍｓ，回波时间（ｅｃｈｏ
ｔｉｍｅ，ＴＥ）９０．７８ｍｓ，矩阵２２４×２２４，反转角１５０°，层
厚４ｍｍ，层间距１ｍｍ；ＢＳＳＦＰ序列图像对比取决于
组织的Ｔ２和Ｔ１弛豫时间的比值，扫描快，信噪比
高，参数为：重复时间（ｒｅｐｅｔｉｔｉｏｎｔｉｍｅ，ＴＲ）４．０１ｍｓ，回
波时间（ｅｃｈｏｔｉｍｅ，ＴＥ）１．９２ｍｓ，矩阵２２４×２２４，反
转角９０°，层厚４ｍｍ，层间距１ｍｍ。检查前知情同
意书签字、必要心理护理；检查体位采取孕妇仰卧
位，头部先进，若出现不适现象可采取左侧卧位；检
查过程安排家属陪同，孕妇不闭气、不使用造影剂，
佩戴耳塞；所有胎儿扫描图像包括相互垂直的轴位、
冠状和矢状位图。
１．３　图像分析　所有图像均通过ＰＡＣＳ系统调
出，图像评价由两位具有胎儿产前诊断资质的主治
医师独立完成，意见不统一时经讨论达成一致。
ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ综合征的不同类型表现差异性较
大［６］，主要观察：小脑半球及蚓部形态，四脑室及后
颅窝池大小，小脑蚓部及小脑幕位置及毗邻关系，是
否合并其他畸形。

２　结果

本研究采用１．５ＴＭＲＩ获取的１４例２０～３６孕
周胎儿颅脑正中矢状面图像，结构清晰，对比度高。
研究对象的ＭＲＩ影像表现详见表１、图２～图４。
ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ综合征的不同类型表现差异性较大，
其中５例Ｄａｎｄｙｗａｌｋｅｒ畸形的颅脑ＭＲＩ影像特点
为重度小脑蚓部结构不完整、缺损面积大，残部明显
后上方转位，左、右侧小脑半球中部分离，四脑室扩
大、后颅窝池增宽，伴小脑幕轻度上抬，脑干小脑蚓
部（Ｂｒａｉｎｓｔｅｍｖｅｒｍｉｓ，ＢＶ）夹角（３９．６°～４３．２°）明显
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增大，脑干小脑幕（Ｂｒａｉｎｓｔｅｍｔｅｎｔｏｒｉｕｍ，ＢＴ）夹角
（４５．３°～５２．３°）轻度增大，测量方法见图１，据相关
研究［７］正常胎儿的ＢＶ角、ＢＴ角平均值分别为
（５．７７°±２．７３°）、（２８．５８°±６．６０°）；５例Ｄａｎｄｙ
ｗａｌｋｅｒ畸形中合并中枢神经系统（ｃｅｎｔｒａｌｎｅｒｖｏｕｓ
ｓｙｓｔｅｍ，Ｃ．Ｎ．Ｓ．）畸形２例（胼胝体发育不良１例，
胼胝体发育不良、脑膨出１例），合并Ｃ．Ｎ．Ｓ．外的
畸形１例（单心室型心脏缺陷）；５例Ｄａｎｄｙｗａｌｋｅｒ
畸形孕妇全部选择引产。３例Ｄａｎｄｙｗａｌｋｅｒ变异
型者表现为轻度小脑下蚓部结构不全、缺损面积小，
伴有轻度第四脑室扩张、顶角变钝，小脑蚓部轻度上

旋，后颅窝池扩大及小脑幕上抬不明显，脑干小脑蚓
部夹角（１９．４°～２４．３°）轻度增大、脑干小脑幕夹角
（３４．２°～４１．５°）增大不明显，小脑左右侧结构对称、
大小正常［８］，全部孕妇选择引产。６例单纯后颅窝
池增宽者均显示胎儿小脑延髓池增宽为１２～
１５ｍｍ，小脑半球及蚓部发育正常，蚓叶、蚓裂显示
清晰，近似与脑干平行的覆盖于四脑室背侧，四脑室
无扩张、顶部呈锐角，ＢＶ角、ＢＴ角不大，小脑蚓部、
小脑幕位置无异常，未见合并畸形发生，全部孕妇选
择持续妊娠至分娩，产后经ＭＲＩ检查追踪证实尚未
发现临床异常。

表１　１４例ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ畸形ＭＲＩ影像表现
病例分类 孕周

小脑蚓部
发育情况 上下径

（ｍｍ）
前后径
（ｍｍ）

蚓叶、原
裂显示

小脑半
球是
否分离

四脑室
是否扩张

后颅窝
池宽度
（ｍｍ）

ＢＶ角
（°）

ＢＴ角
（°） 合并畸形

１ＤＷＭ ２０ 明显发育不良、
缺损大

３．２ １．５ 不清 分离 明显扩张 １２．６４６．３４６．４单心室

２ＤＷＭ２４＋１ 明显发育不良、
缺损大

４．２ ２．８ 不清 分离 明显扩张 １３．０４５．４４８．０未发现

３ＤＷＭ２４＋５ 明显发育不良、
缺损大

５．２ ３．７ 不清 分离 明显扩张 １５．２５２．１６０．３胼胝体发育不
良、脑膜膨出

４ＤＷＭ２５＋２ 明显发育不良、
缺损大

６．２ ４．３ 不清 分离 明显扩张 １３．７４７．０５１．５胼胝体发育不良

５ＤＷＭ ２８ 明显发育不良、
缺损大

８．２ ５．７ 不清 分离 明显扩张 １２．５４９．６５７．３未发现

６ＤＷＭ ２３ 上蚓部正常下蚓
部部分发育不良

１０．２ ７．３ 欠清 无 扩张１３．０ｍｍ０．７ ５１．３５８．４未发现

７ ＤＷＶ２６＋１ 上蚓部正常下蚓
部部分发育不良

１３．４ ９．６ 欠清 无 扩张１３．５ｍｍ０．６ ２４．３４１．５未发现

８ ＤＷＶ２７＋２ 上蚓部正常下蚓
部部分发育不良

１４．５ １１．２ 欠清 无 扩张１２．０ｍｍ０．８ １９．４３４．２未发现

９ ＭＣＭ２３＋１ 未见异常 １３．２ ９．８ 清晰 无 无 １２．５ ３．５２８．３未发现
１０ＭＣＭ ２４ 未见异常 １３．５ １０．１ 清晰 无 无 １２．０ ５．６２９．５未发现
１１ＭＣＭ２４＋３ 未见异常 １３．７ １０．５ 清晰 无 无 １２．６ ４．５３０．１未发现
１２ＭＣＭ２５＋５ 未见异常 １４．８ １１．８ 清晰 无 无 １１．０ ６．２２７．２未发现
１３ＭＣＭ ２８ 未见异常 １６．３ １２．５ 清晰 无 无 １３．５ ５．３３１．６未发现
１４ＭＣＭ ３６ 未见异常 ２５．２ １６．４ 清晰 无 无 １３．０ ５．８２５．４未发现

图１　ＢＶ角（脑干背侧与小脑蚓部腹侧边缘切线的夹角）；
ＢＴ角（脑干背侧与小脑幕边缘切线的夹角）

图２　２３＋１孕周ＤＷＭ伴胼胝体发育不良、顶部脑膜膨出
Ａ：小脑蚓部明显发育不良、上旋，蚓叶、蚓裂显示不清，

扩张的第四脑室与扩大的后颅窝池相通，周围小脑半球受压移位，
小脑幕上抬；顶部骨缝处见膨出的脑膜（长箭头）；Ｂ：显示
双侧侧脑室平行分离，侧脑室前角变窄，后角相对较大
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图３　２４＋１孕周ＤＷＶ，小脑下蚓部部分发育不良、轻度上旋，
扩张的四脑室与未扩大的后颅窝池相通

图４　３２＋２孕周ＭＣＭ，后颅窝增宽（＞１０ｍｍ），
小脑蚓部形态发育正常

图５　３５孕周后颅窝巨大蛛网膜囊肿，后颅窝囊性脑脊液信号，
伴占位效应，相邻的受压颅骨局部凹陷，不与脑室系统相通

３　讨论

ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ畸形的主要特征为不同程度的
小脑蚓部先天发育异常，类型不同可伴或不伴有第
四脑室扩张、后颅窝池增宽、小脑幕上抬；新生儿发
病率约为１／３５０００～１／２５０００［９，１０］。小脑蚓部位于
小脑半球中间，连接左右小脑半球，小脑蚓部的发育
随着孕周动态变化，妊娠第９周小脑蚓部开始发育，
使小脑半球中线区域开始逐步融合，到１６～１８孕周

时第四脑室被发育良好的小脑半球及蚓部完全覆
盖，第四脑室与后颅窝池之间的交通随之被阻断。
因此，小脑蚓部畸形的诊断孕周应不小于１８周，尤
其是ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ变异型。

因其经济、操作简便，超声检查成为产前诊断胎
儿结构发育异常的首选影像学检查，但由于受母体
肥胖、胎位、体位、羊水过少、疾病本身的性质的影
响，尤其是晚孕期胎头位置过低或颅骨钙化等干扰，
严重影响了清晰、标准的胎儿脑部矢状位图像的获
取，无法客观充分地评价胎儿后颅窝发育情况。本
组研究发现ＭＲＩ受超声的这些限制因素影响较小，
可清晰成像。ＭＲＩ利用磁场成像，具有无Ｘ线放射
损害、多参数成像、突出的软组织辨别度、较高的空
间分辨率、扫描野广、可获取标准位图像等诸多优
势，不受母体肥胖、胎位、体位、羊水过少等不利因素
干扰，能够清晰显示胎儿解剖结构发育异常，成为超
声检查外重要的胎儿产前影像学补充检查手段，尤
其在中枢神经系统方面［１１］。ＭＲＩ扫描图像分辨率
高可准确反映胎儿颅脑解剖细节，大视野、标准矢状
面能够清晰判定小脑蚓部发育的完整性，观察四脑
室、颅后窝的形态、大小及临界情况。

ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ综合征主要鉴别诊断，应与蛛网
膜囊肿、Ｂｌａｋｅ囊肿相鉴别，特别是较大的囊肿（如
图５示），因为不同的异常畸形具有不同的预后。蛛
网膜囊肿一般为脑脊液信号，伴占位效应，可压迫毗
邻的小脑、四脑室及颅骨，使其变形、移位或出现颅
骨凹陷，且蛛网膜囊肿不与脑室系统相通，小脑半球
及蚓部发育正常，ＢＶ角、ＢＴ角不大。Ｂｌａｋｅ囊肿的
形成原因是四脑室正中孔未能正常开窗［１２］，表现［１３］

为四脑室扩张，小脑蚓部形态、大小正常，蚓部轻度
上旋，后颅窝池无扩大，小脑幕位置正常，囊肿顶部
的第四脑室显示完整为重要鉴别点。

据相关研究表明ＢＶ角、ＢＴ角这两个角度在不
同类型的后颅窝畸形的鉴别诊断中起着很重要的作
用［８］，分别反应小脑蚓部上旋水平、小脑幕上抬程
度，特别是ＢＶ角可用于准确区分不同类型的后颅
窝异常。在妊娠中弯期正常胎儿，ＢＶ角度始终≤
１８°。Ｂｌａｋｅ囊肿胎儿ＢＶ角度常＜３０°，Ｄａｎｄｙ
Ｗａｌｋｅｒ畸形胎儿ＢＶ角度常＞４５°，小脑蚓部发育
不全介于两者之间；而ＢＴ角虽也具有不同程度增
加，但不同后颅窝异常间存在一定的重叠，限制了其
诊断价值。本研究测量的１４例妊娠２０～３６周的
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ＤＷＭ、ＤＷＶ、ＭＣＭ病例的ＢＶ角数值与此研究结
果相似。通过ＢＶ角、ＢＴ角这两个简单、实用且可
重复的参数值来量化正常胎儿小脑蚓部旋转的水
平、小脑幕是否抬高及程度的，可用作不同类型后颅
窝畸形的鉴别参考指标。

４　本研究的不足
本研究采用１．５ＴＭＲ，扫描过程中定位图像均

参照前一扫描序列，尽量减少胎动对图像质量的影
响，但观察序列仅为单次激发快速自旋回波（ｓｉｎｇｌｅ
ｓｈｏｔｆａｓｔｓｐｉｎｅｃｈｏ，ＳＳＦＳＥ）序列和平衡稳态自由
进动（ｂａｌａｎｃｅｄｓｔｅａｄｙｓｔａｔｅｆｒｅｅｐｒｅｃｅｓｓｉｏｎ，ＢＳＳＦＰ）序
列，其他序列对该疾病的诊断价值需要探讨。虽然
本研究异常组中引产胎儿均未行尸体解剖、病理检
查，引产病例的确诊主要是靠超声和ＭＲＩ综合诊
断的结果，缺乏病例解剖结果对照，但是有学者指出
胎儿后颅窝畸形诊断的金标准并不是病理诊断，由
于后颅窝结构重杂、小脑结构具有脆性开颅时容易
破坏原有形态、标本容易发生自溶等导致病理切片
制作困难，导致约一半病例无法成功制作病理切片；
且离开母体后胎儿脑组织缺氧水肿、标本经固定后
体积及形态有所改变，其研究成果不能完全真实反
映宫内胎儿小脑成长发育的状况。因此后颅窝畸形
的产后诊断应该包括病理检查和产后ＭＲＩ、超声检
查，更大样本、更加精确地测量宫内胎儿后颅窝结构
的径线是对胎儿生长发育指标的重要补充。本研究
整体样总量偏少，因此还需增大样本量、平衡各孕周
组、做好生后随访工作进一步研究，以便获得更准确
可靠的定量结果，为产前早期诊断提供参考。

综上所述，在中晚期妊娠中胎儿ＭＲＩ检查可清
晰

"

客观、完整地显示胎儿后颅窝解剖结构，可以在
标准的正中矢状面精确评价后颅窝及小脑蚓部发育
情况，准确鉴别诊断ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ畸形各亚型，在
胎儿先天性后颅窝异常诊断中有较高的应用价值。
当临床怀疑中晚期妊娠胎儿后颅窝异常而超声检查
又无法清晰显示者，推荐采取针对性ＭＲＩ检查。
综上所述，在中晚期妊娠中胎儿ＭＲＩ检查可清晰"

客观、完整地显示胎儿后颅窝解剖结构，可以在标准
的正中矢状面精确评价后颅窝及小脑蚓部发育情
况，准确鉴别诊断ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ畸形各亚型，在胎
儿先天性后颅窝异常诊断中有较高的应用价值。当

临床怀疑中晚期妊娠胎儿后颅窝异常而超声检查又
无法清晰显示者，推荐采取针对性ＭＲＩ检查。
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