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先 天 性 寰 枢 椎 脱 位（CAAD）为 颅 颈 交 界 区

（CVJ）常见疾病之一，由于特殊的解剖位置及生理

功能，其诊断及治疗均具有较大的挑战性，误诊误

治将导致严重后果，甚至有生命危险。先天性寰枢

椎脱位在发展中国家较为常见，如中国、印度等国，

提示其可能在胚胎发育过程中与某些营养因素或

因子的缺乏有关。

一、先天性寰枢椎脱位的定义

先天性寰枢椎脱位系指由于先天发育异常，例

如寰枕融合、斜坡或寰椎发育不良，以及其他先天

性因素合并的寰枢椎脱位，亦有学者将其称之为特

发性寰枢椎脱位［1⁃2］。其不同于外伤、炎症性改变等

引起的单纯性关节脱位，主要表现为寰椎前弓与齿

状突间隙，即寰齿间距（ADI）增大（成人 > 3 mm、儿

童 > 5 mm）；不仅 ADI 测值超过正常范围，而且齿状

突尖部往往超过 Chamberlain 线（> 2.50 mm）、McRae
线、Wackenheim 线等正常范围（图 1），因此，也称之

为颅底凹陷（BI）或颅底凹陷合并寰枢椎脱位［3⁃4］。

二、临床表现

由于可能合并多种畸形，故临床表现多种多

样，有的患者症状较轻，如仅有枕颈部疼痛，而严重

的患者可出现呼吸困难、四肢不同程度瘫痪、步态

异常、肌肉萎缩等［3⁃7］。其临床表现大致可分为以下

几类：（1）外貌改变，如短颈、斜颈、发际低等。（2）小

脑及后组脑神经症状，如共济障碍、眼震、闭目难立

征阳性，以及饮水呛咳、吞咽困难等。（3）运动功能

障碍，可表现为单肢、一侧肢体、双侧上肢或下肢肌

力减退、瘫痪，步态异常等。（4）感觉功能障碍，可表

现为单肢、一侧肢体、双侧上肢或下肢感觉异常。

（5）括约肌功能障碍，合并脊髓空洞症（SM）时可伴

发肌肉萎缩、畸形等。

对于寰枢椎脱位严重程度的评价目前尚缺乏

广泛而有效的评分系统。 Jain 等［5］及 Di Lorenzo［6］
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图 1 正中矢状位 CT 测量线 图 2 正中矢状位 MRI 扫描显示，寰枢椎脱位
合并脊髓空洞

Figure 1 Midsagittal CT measuring lines Figure 2 Midsagittal MRI
shows atlantoaxial dislocation combined with syringomyelia

根据神经功能障碍的程度对其进行分级：

Ⅰ级，除腱反射增高或颈部疼痛外，无其

他明显的神经功能障碍；Ⅱ级，轻微的神

经功能障碍但日常生活能够独立；Ⅲ级，

部分日常生活需要依赖他人；Ⅳ级，日常

生活完全依赖他人。Kumar 等［7］根据肌

力、肌张力、步态异常、感觉障碍、括约肌

障碍，以及呼吸困难程度等 6 项指标对寰

枢椎脱位程度进行评分，每项 1 ~ 5 分，总

评分为 6 ~ 30 分，以上各项指标均完全依

赖者评为 6 分、完全正常者评 30 分。如呼

吸功能障碍共分为 5 个等级，需要呼吸机

支持者评 1 分；休息时呼吸困难者 2 分；轻微活动后

呼吸困难者 3 分；中等程度活动后呼吸困难，不能进

行体力劳动者评 4 分；呼吸功能完全正常者评 5 分。

三、影像学诊断

先天性寰枢椎脱位患者往往由于齿状突突入

枕骨大孔，加之合并寰枕融合等先天性畸形，多数

情况下，普通 X 线检查难以准确判断齿状突尖部的

位置，因此，计算机体层摄影术（CT）及多平面重建

CT 是目前诊断先天性寰枢椎脱位的主要方法，但应

用前屈或后伸位 X 线检查有时可帮助判断脱位是否

为可复性。目前骨性测量多根据 CT 检查结果［3⁃4，8］，

常用的测量指标包括 ADI，以及测量垂直脱位程度

的 Chamberlain 线（齿状突尖部 > 2.50 mm）、McRae
线（齿状突尖部不超过该线）和 Wackenheim 线（齿状

突尖部不超过该线，图 1）。另外，颅底角、寰枢椎侧

方关节夹角，以及颅椎角（斜坡与齿状突后缘的夹

角）等均可通过不同的 CT 重建方法进行测量［8 ⁃ 9］。

值得注意的是：脊髓受压程度与临床症状严重程度

并不总是一致［10］，因此，寰枢椎脱位程度与临床症

状及体征的严重程度三者并非完全一致。

磁共振成像（MRI）是反映先天性寰枢椎脱位患

者延髓脊髓受压程度及其内部结构改变的主要诊

断方法，可以通过测量延髓脊髓角定量判断延髓脊

髓前方受压程度［9，11］。另外，应特别注意延髓脊髓

内的信号改变、是否合并脊髓空洞症等。对于合并

脊髓空洞症及小脑扁桃体下疝的患者，容易漏诊可

能同时存在的寰枢椎脱位（图 2），正中矢状位 MRI
提示寰枢椎脱位合并脊髓空洞症。

四、可复性与不可复性寰枢椎脱位

长期以来，根据寰枢椎脱位是否可以复位，而

将其分为可复性与不可复性寰枢椎脱位，并以此决

定手术治疗的方式［12⁃13］。评价脱位可复性的方法包

括单纯侧位低头⁃仰头位 X 线、颅骨牵引下（一般需

要 1 周）侧位 X 线检查，更进一步的检查方法是全身

麻醉于颅骨牵引下行侧位 X 线检查。可复性寰枢椎

脱位可以直接经后路进行复位固定术，不可复性寰

枢椎脱位则需经口腔齿状突切除减压或韧带周围

松解复位后再固定。先天性寰枢椎脱位不同于外

伤、炎症性改变等引起的寰枢关节脱位，一般认为，

其多为不可复性。近年来，直接经后路撑开复位技

术的出现是对这一理念的挑战。据 Goel［3］报告，利

用寰枢椎侧方关节间松解并撑开可以达到复位的

目的。菅凤增等［2，4］认为，利用螺钉间撑开复位技

术，撑开的力量可直接作用在脱位的寰枢椎上，即

使颅骨牵引不能复位的寰枢椎脱位亦同样可获得

良好复位。另外，颅骨牵引下的寰枢椎能否复位的

结果差异较大，术前是否必须采用颅骨牵引，值得

重新考虑。近年来，Yin 等［14］及 Salunke 等［15］通过分

析寰枢椎侧方关节的形态、方向改变，提出影响复

位的因素更多是由先天性骨性异常所决定的。至

于是否确切存在韧带挛缩、齿状突前方软组织阻挡

复位等因素，目前尚无令人信服的临床证据。

五、治疗方法

1. 复位融合技术 对于有症状的先天性寰枢椎

脱位，应考虑施行手术治疗。手术治疗的目的在于

减压，解除延髓脊髓的压迫，恢复颅颈交界区的稳

定性。目前手术方式大致可分为前后路联合手术、

单纯经前路手术及单纯经后路手术。（1）前后路联

合手术：为最早引进我国的手术方式，解放军总医

院周定标等［1］及卫生部北京医院杨玉明等［16］最早
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在国内报告了这一手术方法，利用显微外科技术前

路经口腔施行齿状突切除减压，然后再施行Ⅰ期或

Ⅱ期后路固定。在此基础上，北京大学第三医院王

超等［9，13］提出了经口腔齿状突周围韧带松解、颅骨

牵引下复位技术，手术中经 X 线确认复位后再行经

后路枕颈内固定术，并在全球首先报告了这一技

术。近年来，随着神经内镜技术的迅速发展，于内

镜下施行齿状突切除术逐渐在临床推广应用［17⁃18］。

（2）单纯经前路手术：即经口腔减压、复位及固定技

术。广州军区总医院尹庆水等［19⁃20］在前路经口腔切

除齿状突或松解韧带的基础上，直接用螺钉⁃钛板行

前路寰枢椎固定，无需后路固定，这一技术也已发

表（图 3）。（3）单纯经后路手术：即通过后正中入路，

通过对脱位的寰枢椎复位后直接固定。据 Goel［3］报

告，利用寰枢椎侧方关节松解、颅骨牵引复位，然后

直接在寰椎侧块与枢椎椎弓根之间进行螺钉固定，

术后 CT 检查可见寰枢椎侧方关节达到复位效果（图

4），寰枢椎侧方关节间还可以直接进行植骨，增加

融合度。首都医科大学宣武医院神经外科菅凤增

等［2，4］首先报告了利用枕骨⁃枢椎螺钉间撑开复位的

理念及技术（图 5），从而减少了寰椎侧块在显露及

螺钉植入过程中可能遇到的风险。对于单纯经后

路复位不满意、症状改善不明显的患者，可以考虑

再次施行经前路减压手术。据 2010 年 Jian 等［4］报

告，90%以上的先天性寰枢椎脱位患者通过单纯经

后路手术即可获得满意疗效，无需再经口腔入路切

除齿状突进行减压。近年来，经皮微创固定技术在

临床上的应用也获得了良好的效果［21］。

2. 枕骨大孔减压 对于先天性寰枢椎脱位的患

者，由于后方张力带的破坏，单纯经枕骨大孔减压

有可能加重脱位程度、加重病情。因此单纯减压不

可取，需要同时行内固定［22］。从理论上讲，寰枢椎

脱位复位后，增加了枕骨大孔的容积，即使不行枕

骨大孔后方减压也可达到神经组织减压之目的。

但是，由于先天性寰枢椎脱位的发病机制尚未阐

明，齿状突脱位的程度有时与临床症状并不完全一

致，因此，对有些不能复位的患者，单纯经后路减压

固定后亦可获得满意效果。是否需要切开硬脊膜

减压，仍需观察。一些合并小脑扁桃体下疝及脊髓

空洞症的患者，在脱位的寰枢椎复位后，空洞也会

随之缩小［2，4，23⁃24］。

六、手术并发症

1. 前路经口腔手术 包括伤口感染或裂开、脑

脊液漏、脊髓损伤、椎动脉损伤等，严重者可危及生

命［25］。对缺乏临床经验的医师，切除齿状突减压可

能无法达到预期的效果。

2. 经后路手术 螺钉植入过程中损伤椎动脉、

脊髓损伤、枕骨螺钉植入引起颅后窝血肿或植骨不

融合等［4，26］。行寰枕融合的患者，由于枕骨髁与寰

椎侧块相融合，螺钉植入过程中也可损伤椎动脉或

造成舌下神经损伤［27］。

七、小结

先天性寰枢椎脱位或颅底凹陷合并寰枢椎脱

位目前仍然是神经外科诊断与治疗中的高难度、高

风险性疾病，正确认识这一疾病可以避免误诊误

治。由于该项手术技术要求较高、手术风险较大，

图 3 单纯经前路手术示意图。磨除齿状突后利用寰椎侧块及枢椎椎体进行钉板固定术 图 4 Goel 寰枢椎侧方关节内固定术后
CT 检查显示，寰枢椎侧方关节达到复位效果 图 5 枕骨⁃枢椎螺钉间撑开复位技术示意图。该撑开技术可使枢椎在垂直及水平方
向均达到复位效果

Figure 3 The schematic diagram of single anterior approach surgery. After resection of the odontoid process, the atlantal lateral mass
and the axial vertebral body are used to fix the screws and plate Figure 4 The CT scanning of Goel's surgical technique Figure 5
This schematic diagram shows the open reduction technique which depends on the distraction between the occipital screws and axial
pedicle screws. This reduction technique can make the axis reduction in both vertical and horizontal directions
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建议须由经过系统训练、具备相关临床经验的神经

外科医师开展此类手术。
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