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磁共振成像技术在Arnold-Chiari畸形诊断与
评估中的临床价值
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Arnold-Chiari畸形（Chiari malformation，CM）的

患病率在0.24%~3.60%[1]。MRI技术问世以来，影像

学诊断 CM的数量明显增加。随着相位对比电影

MRI（Cine phase contrast-MRI，Cine PC-MRI）及磁共

振流体定量技术的不断进步，人们对脑脊液循环的

流体力学获得了新的认识[2]，使MRI在CM的诊断与

疗效评估中作用也越来越重要。本文对MRI技术在

CM的诊断与疗效评估中的应用进展进行综述。

1 CM分型

CM分为Ⅰ~Ⅳ型[3]：Ⅰ型，指小脑扁桃体和小脑

下部移位且进入椎管超过5 mm，但延髓和第四脑室

位置基本正常，为最常见的CM，又分为 3个亚型（a
亚型，脑积水导致的扁桃体疝，多在儿童期出现脑积

水，常伴有脊髓空洞症；b亚型，伴有颅脑发育不全，

通常以儿童或年轻人枕叶性头痛的形式出现，可出

现颅神经麻痹或脊髓空洞症继发的感觉异常；c亚
型，存在颅底内陷，多为成年人，常伴有脊髓空洞症，

并有头痛和颅神经症状；Ⅱ型，与Ⅰ型相比，存在更

广泛和复杂的异常，伴有幕下和幕上异常，延髓和第

四脑室向下移位，延髓、第四脑室拉长，有颅内畸形

和脑积水，最常见的症状是双侧肢体无力和萎缩，进

而出现感觉障碍，吞咽困难和共济失调少见；Ⅲ型较

罕见，延髓、小脑、第四脑室均疝入枕部，上颈段脑脊

膜膨出，有严重的神经系统缺陷，预后不良；Ⅳ型非

常罕见且有争议，具有原发性小脑发育不全的特征
[4，5]。

各种类型的CM有一个共同的特征，即颅后窝

异常合并小脑扁桃体下疝至枕骨大孔。CM常合并

脊髓空洞症，在成人多见，发生率约69%[6]。CM合并

脊髓空洞与颅颈交界区脑脊液流体动力学异常密切

相关，心脏收缩周期的搏动运动，通过下疝的小脑扁

桃体产生的压力波作用于封闭的脊髓蛛网膜下腔，

迫使脑脊液进入脊髓中央管，最终导致空洞形成[7]。

2 MRI技术在CM诊断与评估中的应用

2.1 常规MRI诊断 MRI是评估CM最常用和必要的

影像学检查方法。一般在中线矢状位MRI上测量小

脑扁桃体的移位，从小脑扁桃体的尖端到颅底枕骨

大孔前缘颅底点（Basion）与枕骨颅后点（Opisthion）
的连线（B-O线）距离：正常人小脑扁桃体位置从B-
O线以上8 mm到B-O线以下5 mm，广泛认为CM的

诊断标准为小脑扁桃体下缘超出 B-O线 5 mm[8，9]。

然而，大约 30%的小脑扁桃体移位 5~10 mm的病人

无症状，而有一些小脑扁桃体移位3~4 mm的病人有

症状。因此，Chiapparini等 [9]认为，小脑扁桃体移位

3~5 mm，可称为良性小脑扁桃体异位，需要结合其

他影像学表现和临床症状进行鉴别诊断。此外，移

位的小脑扁桃体在矢状位MRI上呈钉状或尖状条

纹，并在枕骨大孔处受到挤压，有助于区分Ⅰ型CM
和良性小脑扁桃体异位，两侧不对称小脑扁桃体疝

较多见，故测量以移位较多的一侧为准。MRI的形

态学测量对CM的诊断和评估有重要意义，CM合并

脊髓空洞的比例很高，因此脊柱MRI在CM早期评

估中是必不可少的。

2.2 Cine PC-MRI与流体定量技术 Cine PC-MRI是
指一系列MRI方法，由相位对比和电影成像两种工

具结合，产生一种流体定量技术，首先由Nayler等[10]

提出。它利用通过磁场梯度获得运动与静态不同的

相位，产生对流动具有控制敏感性的图像。Cine
PC-MRI在评估心血管结构方面的优势已经得到充
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分的证实[11，12]，包括定性和定量评估流动的存在、方

向和时间动态的能力。除在心血管系统具有实用价

值之外，Cine PC-MRI在脑脊液流动方面的研究提

供了重要的方法。几十年前就发现了心脏同步脑运

动和脑脊液流动的存在，但对这种运动的详细模式

及病理生理状态知之甚少，因为脑脊液不同于血流

局限于血管结构内，测量脑脊液流量十分困难。近

年来，随着 Cine PC-MRI技术的运用，使脑脊液的

MRI定量研究成为可能。CM Ⅰ型病人脑脊液流经

枕骨大孔的受限可能会影响心动周期颅内压的变

化，脑脊液的心动周期搏动可以很容易地通过心电

门控MRI和相位对比MRI来评估。Cine PC-MRI采
用CSF-QF序列测量脑脊液流速，感兴趣区可放在

枕骨大孔的正前方或正下方，以测定脑脊液流速。

脑脊液流经枕骨大孔的体积主要取决于脑血容量的

变化。然而，流体通过枕骨大孔的速度取决于枕骨

大孔的大小和拥挤程度，因此，限制枕骨大孔内脑脊

液流动的过程可能会增加脑脊液流动速度，而不是

增加流量。Cine PC-MRI除了在脑脊液流动测量方

面有重要价值外，还可以观察测量小脑扁桃体的移

动。使用CSF-PCA序列，结合心电门控或脉搏门控

快速图像采集，可识别心动周期中大脑结构的搏动

运动。这项技术可明确CM Ⅰ型病人小脑扁桃体和

上段脊髓搏动性移位，与其某些特异性症状相符。

MRI技术的进一步发展使得时间分辨和三维

（3D）PC-MRI的获取成为可能，这种PC-MRI具有三

个方向的VENC，通常被称为 4D流体MRI[13]。标准

2D CINE PC-MRI只对所选择的单个2D截面中的流

体进行评估，4D流体MRI可以提供有关 3D流体的

时间和空间演变的信息，并对任何感兴趣区进行全

容积覆盖。与 2D CINE PC-MRI相比，4D流体MRI
的一个特别的优势在于可以回顾性地选择 3D数据

体积内任何位置的区域，以对流体参数（如总流量、

峰值速度或返流分数）进行事后定量。此外，将三维

流体可视化与流体定量相结合，可以对心血管血流

动力学以及脑脊液流体动力学的整体和局部变化的

影响进行以往无法做到的一种新的综合评估[14]。

2.3 磁共振扩散张量成像（diffusion tensor imaging，
DTI）DTI已成为大脑研究以及临床实践中最受欢

迎的MRI技术之一。用DTI定量测量脑白质纤维束

水分子的定向扩散，能探测水分子的扩散张力和扩

散速度，这些指标可在神经系统疾病如抑郁症和脑

积水的早期进行定量分析[15]。Wu等[16]利用DTI技术

评估脊髓空洞症病人颈髓的微观结构，结果显示，所

有脊髓空洞症病人颈髓的显微结构都不同，认为

DTI可用于评估常规MRI所不能看到的定量病理特

征。张飘尘等 [17]对 20例 CM行颈髓DTI检查，表明

DTI能够很好地显示受压颈、延髓内部变化，其ADC
值、FA值的改变与颈、延髓受压程度及临床症状存

在相关性。这说明DTI是一个有前途的定量成像工

具，可以评估相关症状与CM伴脊髓空洞症的关系。

3 CM治疗方案与疗效的评估

CM的治疗目的是缓解颅内压增高并改善脑脊

液循环，目前最广泛使用的手术方法包括颅后窝骨

性减压、C1椎板切除术、蛛网膜下腔探查，伴或不伴

小脑扁桃体切除术以及硬脑膜成形术。虽然手术治

疗是CM的首选治疗方法，但是，针对不同人群（成

人和儿童）以及不同的疾病程度，治疗方案还存在争

议[18，19]。Klekamp等[18]报道CM术后总体症状改善率

在 82.5%~84.5%，并认为不打开蛛网膜有可能留下

明显的硬膜内病变，可能导致疗效不佳，甚至需要再

次手术，接受颅后窝减压+硬膜成形术的病人，脊髓

空洞复位要比接受单纯颅后窝减压的病人更好。部

分病人减压术后临床症状可能没有得到缓解，磁共

振流体定量技术发现术前脑脊液流量异常的病人手

术疗效更佳，而术前枕骨大孔区域脑脊液流量流速

正常的病人手术减压症状改善不佳 [20]。研究显示，

脑脊液流量参数正常的病人，出现治疗失败的可能

性是脑脊液流量异常的病人的 4.8倍 [21]。术前脑脊

液流量异常更严重的病人减压手术疗效更明显 [18]。

枕骨大孔脑脊液搏动异常有助于鉴别有症状的病

人，这也有助于预测哪些病人对手术减压有效。此

外，Cine PC-MRI可及时观察到小脑扁桃体搏动性

的改善，但会受到术后伪影的影响[22]。

总之，MRI技术是评估CM最必不可少的影像学

检查方法，随着MRI技术的不断进步，对CM和脊髓

空洞症的认识越来越清晰。Cine PC-MRI技术可以

测量脑脊液的流动，还可以观察测量小脑扁桃体的

移动。4D流体MRI在近年得到了迅速的发展，使该

技术在多器官系统、心血管和脑脊液流体动力学综

合评价技术的临床应用成为可能，未来的研究工作

将更进一步提高 4D流体MRI的临床适用性。DTI
的运用有利于评估颈髓损伤程度、颈髓损伤病变和

观察病程的进展，对疾病的诊断、治疗方案及疗效评

价都有非常重要的价值。DTI和其他先进的MRI技
术可以对CM的病理生理学和手术治疗所造成的变

化进行更多的评估。随着MRI技术的进步，也许可
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开展微创减压手术。其他MRI技术如三维高分辨序

列的运用，可以精确观察测量小脑扁桃体、脑干和脊

髓的病理生理学变化。
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