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［摘　要］　目的　通过回顾性分析及文献复习，探讨成人 ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ综合征（ＤＷＳ）的手术方法及疗效。方法　２０１０年
８月至２０１１年８月，我院手术治疗成人ＤＷＳ３例，其中病例１行后颅窝囊肿腹腔分流术，手术采用高压普通分流管；病例２行左侧
侧脑室腹腔分流术，手术采用高压普通分流管；病例３行后颅窝囊肿、左侧侧脑室腹腔分流术，手术采用高压双头分流管，双头分别
置于左侧侧脑室及后颅窝囊肿内，两个头端通过三通与分流阀及腹腔端引流管相接。结果　３例患者中１例术后头痛症状未能缓
解，经过按压分流阀，１个月后缓解，其他２例术后ＤＷＳ症状随即消失。随访４年，３例患者ＤＷＳ症状消失，无阳性体征。结论　对
于有症状的成人ＤＷＳ患者，分流手术可以消除和改善症状，缓解后颅窝囊肿张力，且手术并发症发生率低，疗效良好。
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　　ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ综合征（ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒｓｙｎｄｒｏｍｅ，
ＤＷＳ）是一种少见的、以常染色体变异致小脑蚓部发
育不全或缺如为特征的先天性中枢神经系统畸形，常

伴其他器官畸形，病因尚不明确，以儿童期最为常见，

成人少见。目前，针对该病的手术治疗方法有单纯囊

肿切除术、侧脑室分流术或囊肿分流术、侧脑室和囊肿

双分流术。因病例少见，尚无大宗手术病例经验报道，

而国内成人病例的手术治疗更是鲜有报道，对于成人

手术治疗的方式意见尚不统一，需进一步总结。２０１０
年８月至２０１１年８月，我院手术治疗成人 ＤＷＳ３例，
并随访至２０１５年２月，取得了满意的效果，现结合文
献复习报告如下，旨在与大家分享经验，探讨成人

ＤＷＳ的手术治疗方法及长期预后。

１　资料与方法

１．１　临床资料
病例１：女，５７岁，因头晕、恶心、呕吐３ｄ入院，２２

岁结婚，婚后生１女，体健。查体：行走正常，指鼻试验
（＋），眼球震颤（－）。头颅 ＭＲＩ显示：后颅窝扩大，
后部Ｔ１、Ｔ２加权像可见囊状长Ｔ１、长Ｔ２信号影，边界
清晰，双侧小脑半球发育不良，体积缩小，以左侧为著，

小脑蚓部缺如，四脑室向后扩张，与枕大池相连，环池

变形，桥脑受压向右侧移位，侧脑室未见明显扩张

（图１）。病例 ２：男，２９岁，突发意识不清 １ｈ入院。
意识好转后轻度头晕。出生后家人发现其脊柱侧弯，

枕部包块，５岁会走路。查体：头围 ６５ｃｍ，左枕部
３ｃｍ×３ｃｍ颅骨缺如，皮肤薄，无隆起，脊柱向左侧弯，
指鼻试验（＋）、跟膝胫试验（＋），眼球震颤（－）。
头颅ＭＲＩ显示：两侧小脑半球体积缩小，小脑蚓部发
育不良，后颅窝 Ｔ１加权像可见１个长 Ｔ１信号影与四
脑室相通，第三脑室及两侧侧脑室明显扩张（图 ２）。
病例３：男，４７岁，头晕４年入院。２３岁结婚，育有１子
１女，均体健。查体：头围６４ｃｍ，枕部后突，指鼻试验
（＋）、跟膝胫试验（＋），眼球震颤（－）。头颅 ＭＲＩ
显示：枕大池左侧可见Ｔ１、Ｔ２加权像呈长Ｔ１、长Ｔ２信
号影，小脑蚓部部分缺如，第三脑室明显扩张，第四脑

室明显增宽，其内脑脊液异常，Ｔ１、Ｔ２加权像呈稍长
Ｔ１、稍长Ｔ２信号影（图３）。

ａ：后颅窝扩大，后部Ｔ２加权像可见囊状长 Ｔ２信号，小脑蚓部
缺如，四脑室向后扩张；ｂ：后颅窝扩大，后部 Ｔ１加权像可见囊
状长Ｔ１信号，双侧小脑半球发育不良，小脑蚓部缺如，四脑室
向后扩张，环池变形

图１　病例１头颅ＭＲＩ结果

小脑蚓部发育不良，后颅窝Ｔ１加权像可见长Ｔ１影号影与四脑
室相通，侧脑室明显扩张

图２　病例２头颅ＭＲＩ结果

ａ：小脑蚓部部分缺如，第四脑室明显增宽，其内脑脊液异常，Ｔ１
加权像呈稍长Ｔ１信号影；ｂ：枕大池左侧Ｔ１加权像可见类圆形
长Ｔ１信号影，小脑蚓部部分缺如，第四脑室明显增宽，其脑脊
液异常，Ｔ２加权像呈稍长Ｔ２信号影

图３　病例３头颅ＭＲＩ结果

１．２　手术方法
病例１：无脑积水，行后颅窝囊肿腹腔分流术，手

术取枕部中线左旁开３ｃｍ，与中线平行，上端与枕外
粗隆平齐切口，长约５ｃｍ，钻骨孔，手术采用高压普通
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分流管，术中在显微镜下将囊肿壁撕破１个小口，分流
管进入囊肿腔约４ｃｍ，取筋膜将硬膜口处缝合封堵，
按压阀门见分流管通畅后，将腹腔端置入上腹部

腹腔内。

病例２：行左侧侧脑室腹腔分流术，手术取枕外粗
隆上６ｃｍ，向左旁开３ｃｍ纵行切口，长约４ｃｍ，手术
采用高压普通分流管，分流管脑室端置向左侧侧脑室

额角方向置入约１０ｃｍ，见脑脊液引流通畅，固定分流
管，腹腔端置入左上腹部腹腔内。

病例３：行后颅窝囊肿、左侧侧脑室腹腔分流术，
手术采用高压双头分流管，取枕部中线左旁开３ｃｍ，
与中线平行，上端与枕外粗隆平齐切口，长约５ｃｍ，颅
骨钻孔１枚，切开硬膜，见囊肿壁，撕开囊壁后，上显微
镜，四脑室内未见其他囊肿，脑室分流管向四脑室内置

管，深约３．５ｃｍ，取筋膜将硬膜口处缝合封堵，分流管
固定，切口左侧４ｃｍ处作纵行切口，长约４ｃｍ。于枕
外粗隆上６ｃｍ中线向左旁开３ｃｍ为中心作弧形切
口，钻孔１枚，向左侧眉弓中点方向穿刺，进针约９ｃｍ，
见脑脊液引流通畅，固定分流管，将囊肿及腹腔分流管

向第２个切口通过皮下建隧道引出，将脑室端、囊肿端
及腹腔端引流管与三通及引流阀相接固定，分流管经

皮下隧道引入腹腔切口。

２　结果

病例１囊肿腹腔分流术后早期头晕、恶心、呕吐等
症状随即缓解，术后１０ｄ症状消失，术后早期头颅 ＣＴ
显示脑室及囊肿变化不大。随访４年，无不适症状，头
颅ＭＲＩ复查发现脑室变小，脑沟、脑池正常，后颅窝囊
肿轻度变小。病例２脑室腹腔分流术后头晕症状随即
消失，头颅ＣＴ显示脑室系统变小，脑沟、脑池显现明
显（图４）。随访４年，未出现晕厥、抽搐等症状，头颅
ＭＲＩ显示后颅窝囊肿变小。病例３脑室、后颅窝囊肿
腹腔分流术后出现头痛，能忍受，考虑是高压分流阀导

致，按压分流阀后症状缓解，早期头颅ＣＴ显示脑室系
统及后颅窝囊肿无明显变化，１个月后未再按压分流
阀，头痛、头晕症状消失，术后随访４年，无不适症状，头
颅ＭＲＩ显示脑室系统及后颅窝囊肿变小，脑沟、脑池显
现明显。

３　讨论

３．１　病因
ＤＷＳ是一种少见的先天性脑发育异常［１］，属多因

子遗传性疾病［２］，发病率为１／２５０００～１／３５０００，女性
多见，可见于任何年龄，８５％的患者在１岁之前得到诊
断，占儿童先天性脑积水的２％ ～４％［３］。ＤＷＳ患者

ａ：术前ＣＴ；ｂ：术后４年复查头颅ＣＴ，脑室系统变小，脑沟、脑池
显现明显

图４　病例２头颅ＣＴ片
存活至成人较少见，而在成人期发病的报道更为罕见。

本病起因尚不完全清楚，有研究认为该病与遗传和环

境因素均相关，是一种常染色体显性遗传性疾病，可以

是一种独立的发育畸形或与其他基因综合征相关联的

疾病［４］，但后天因素也可导致该病的发生，如风疹病

毒感染、巨细胞病毒感染、弓形体病、饮酒及母体糖尿

病等［２］。有学者对本病起因进行研究，归纳为以下几

点［５］：①胚胎期第四脑室出孔闭塞；②胚胎期小脑蚓
部融合不良；③胚胎期神经管闭合不全；④脑脊液动力
学改变；⑤菱脑顶部的斜形唇不能正常分化，神经细胞
不能正常增殖和移行。其中第四脑室正中孔闭塞为主

要原因。

３．２　病理表现
ＤＷＳ的主要病理表现为：①小脑蚓部全部或部分

缺失，其中部分缺失者以下蚓部缺失为多见；②后颅窝
囊肿；③第四脑室囊性扩张；④后颅窝囊肿可通过蚓部
缺失处与第四脑室相通，同时伴有窦汇和小脑幕上移；

⑤小脑蚓部部分缺失者异常改变的程度较轻。ＤＷＳ
囊肿实际上是呈气球样扩张的第四脑室，并向前外侧

推移小脑半球。囊肿壁分为３层，内层是室管膜，与前
方的第四脑室室管膜相延续；外层是软脑膜，其在囊肿

周围反折与小脑半球表面软膜相延续；中间是神经胶

质组织，以外侧和上方最厚，这些组织中发现钙化占

７％［６］。脑脊液梗塞的位置也不同，有研究发现脑导

水管狭窄占２８％，第三脑室与囊肿交通占７２％，第四
脑室正中孔未闭占３９％，幕切迹处梗阻占１１％［６］。本

组３例有１例小脑蚓部完全缺如，２例小脑蚓部部分
缺如；３例均有第四脑室囊肿及第四脑室囊性扩张；有
１例中脑导水管狭窄；１例无脑积水，２例重度脑积水。
３．３　临床表现

ＤＷＳ成人期发病的临床表现无特异性，易出现误
诊和漏诊，其典型临床表现为：①脑积水和颅内高压；
②小脑症状，如躯干及双下肢共济失调，走路不稳，宽
基步态，眼球震颤等；③其他神经症状，如精神运动发
育迟滞、展神经麻痹、智力低下、癫痫发作等，严重者可
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出现痉挛状态，还可能压迫脑干导致中枢呼吸衰竭而

死亡［７］。报道称此类患者中智力正常者为７５％，５０％
以上精神运动发育迟滞和智力低下［８］。本文３例患者
智力均正常，这也是患者至成年才被诊断的原因之一。

该病最常见的外观特征是枕骨区突出，全颅非特异性

扩大等，５０％以上有共济失调表现，还有的患者以突发
单侧感音性神经性耳聋和眩晕为首发症状，可合并多

种畸形，２／３以上的患者可合并其他先天畸形，如胼胝
体发育不全、枕骨部脑膜膨出及心脏、面部、胃肠道和

泌尿系统畸形［８９］。本文 ３例患者 ２例有头围增大，
２例有共济失调，１例合并神经系统畸形，１例以头晕
为首发症状，３例均合并有脑积水及颅内高压表现。
３．４　影像学特征

ＤＷＳ主要依靠 ＭＲＩ和超声进行诊断［１０１１］。张玉

龙等［１２］认为妊娠中晚期采用超声检查，若发现胎儿小

脑后颅凹处有无回声区，蚓部缺如，则应考虑本病。

ＤＷＳ影像学特征［１３］：①后颅窝中央有巨大囊肿并与
第四脑室相通；②小脑蚓部较小，其位置升高；③小脑
幕向上移位；④后颅窝增大；⑤小脑半球表面正常但前
侧移位；⑥脑干正常。本文３例均符合上述影像学特
点。另外要注意的是，该病需与后颅窝巨大蛛网膜囊

肿、大枕大池、四脑室囊虫病、后颅窝肿瘤、中脑导水管

畸形或炎症粘连引起的脑积水等区分鉴别。

３．５　治疗
２０％左右的ＤＷＳ无临床症状，不需特殊治疗，无

有效的内科治疗手段［１４］，外科治疗的目的是缓解颅高

压症状，提高患者生活质量，方法主要有以下几种［１５］：

①单纯囊肿切除术，该方法适用于无脑积水患者；②脑
室分流术或囊肿分流术；③侧脑室和囊肿双分流术。
本文３例中１例行囊肿腹腔分流术，１例行侧脑室腹
腔分流术，１例行侧脑室和囊肿腹腔分流术，随访２４～
４８个月，均取得满意效果。联合分流使后颅窝囊肿和
侧脑室同时减压［１６］，可能是此病的有效手术方法，但

分流管障碍发生率为１０％ ～２６％，还可能出现分流管
依赖、心理障碍、颅内感染、分流管感染等分流手术的

并发症，２／３的分流管感染发生于手术后 ４个月
内［１７］，且手术需要做２个部位，会增加手术时间及风
险。有研究采用三脑室底造瘘（ＥＴＶ）及在三脑室与后
颅窝囊肿间置入支架治疗 ＤＷＳ合并中脑导水管梗阻
的患者，取得了满意的效果［１５］。对于合并高颅压的

ＤＷＳ行分流治疗能有效缓解颅内高压症状，从本组
３例患者治疗的经验看是最佳的选择。
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ｉｓｓｎ．１００６－５７２５．２０１３．１７．０３７．

［３］ＥｃｋｅｒＪＬ，ＳｈｉｐｐＴＤ，ＢｒｏｍｌｅｙＢ，ｅｔａｌ．ＴｈｅｓｏｎｏｇｒａｐｈｉｃｄｉａｇｎｏｓｉｓｏｆＤａｎｄｙ
ＷａｌｋｅｒａｎｄＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒｖａｒｉａｎｔ：ａｓｓｏｃｉａｔｅｄｆｉｎｄｉｎｇｓａｎｄｏｕｔｃｏｍｅｓ［Ｊ］．
ＰｒｅｎａｔＤｉａｇｎ，２０００，２０（４）：３２８－３３２．

［４］左　联，李　刚，徐霞红，等．我国成年发病的ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ综合征
的临床特点［Ｊ］．临床神经病学杂志，２０１５，２８（１）：１２－１４．

［５］邱　炜，黄　娜，田喜光，等．成人典型ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ畸形１例［Ｊ］．
广东医学，２００８，２９（１０）：１６１０．ｄｏｉ：１０．３９６９／ｊ．ｉｓｓｎ．１００１－９４４８．
２００８．１０．０８５．

［６］么恩亮，秦卫和，张秀虹，等．ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ畸形的影像学表现（附５
例报告及文献复习）［Ｊ］．实用放射学杂志，２００１，１７（７）：５３９－５４１．
ｄｏｉ：１０．３９６９／ｊ．ｉｓｓｎ．１００２－１６７１．２００１．０７．０２０．

［７］谢国强，陈晓雷，许百男．ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ综合征（４例报告）［Ｊ］．中
国神经精神疾病杂志，２０１２，３８（９）：５４０－５４３．ｄｏｉ：１０．３９６９／ｊ．ｉｓｓｎ．
１００２－０１５２．２０１２．０９．００７．

［８］ＦｒｅｅｍａｎＳＲ，ＪｏｎｅｓＰＨ．ＯｌｄａｇｅｐｒｅｓｅｎｔａｔｉｏｎｏｆｔｈｅＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒｓｙｎ
ｄｒｏｍｅａｓｓｏｃｉａｔｅｄｗｉｔｈｕｎｉｌａｔｅｒａｌｓｕｄｄｅｎｓｅｎｓｏｒｉｎｅｕｒａｌｄｅａｆｎｅｓｓａｎｄｖｅｒ
ｔｉｇｏ［Ｊ］．ＪＬａｒｙｎｇｏｌＯｔｏｌ，２００２，１１６（２）：１２７－１３１．ｄｏｉ：１０．１２５８／
００２２２１５０２１９０９８５４．

［９］ＢｏｋｈａｒｉＩ，ＲｅｈｍａｎＬ，ＨａｓｓａｎＳ，ｅｔａｌ．ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ：ａ
ｃｌｉｎｉｃａｌａｎｄｓｕｒｇｉｃａｌｏｕｔｃｏｍｅａｎａｌｙｓｉｓ［Ｊ］．ＪＣｏｌｌＰｈｙｓｉｃｉａｎｓＳｕｒｇＰａｋ，
２０１５，２５（６）：４３１－４３３．ｄｏｉ：０６．２０１５／ＪＣＰＳＰ．４３１４３３．

［１０］ＣｏｒｒｅａＧＧ，ＡｍａｒａｌＬＦ，ＶｅｄｏｌｉｎＬＭ．ＮｅｕｒｏｉｍａｇｉｎｇｏｆＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ
ｍａｌｆｏｒｍａｔｉｏｎ：ｎｅｗｃｏｎｃｅｐｔｓ［Ｊ］．ＴｏｐＭａｇｎＲｅｓｏｎＩｍａｇｉｎｇ，２０１１，
２２（６）：３０３－３１２．ｄｏｉ：１０．１０９７／ＲＭＲ．０ｂ０１３ｅ３１８２ａ２ｃａ７７．

［１１］李代敏，王　琼．三维超声对产前胎儿畸形的诊断价值［Ｊ］．局解
手术学杂志，２００７，１６（５）：３２０－３２２．ｄｏｉ：１０．３９６９／ｊ．ｉｓｓｎ．１６７２－
５０４２．２００７．０５．００９．

［１２］张玉龙，高国栋，贺世明．Ｄａｎｄｙｗａｌｋｅｒ综合征１例［Ｊ］．第四军医
大学学报，２００６，２７（２）：１１６．ｄｏｉ：１０．３３２１／ｊ．ｉｓｓｎ：１０００－２７９０．
２００６．０２．０３２．

［１３］黄玉宝，郝彩江，陈子祥，等．ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ综合征研究进展［Ｊ］．
中国医师进修杂志，２０１０，３３（２）：７５－７６．ｄｏｉ：１０．３７６０／ｃｍａ．ｊ．
ｉｓｓｎ．１６７３－４９０４．２０１０．０２．０３８．

［１４］杨春霞，陈晓霞，陈茂琼．新生儿ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ综合征２例［Ｊ］．贵
阳医学院学报，２０１５，４０（４）：４３０－４３２．

［１５］曹楚南，桂松柏，田　军，等．ＤａｎｄｙＷａｌｋｅｒ综合征合并脑积水的
内镜治疗［Ｊ］．中华神经外科杂志，２０１３，２９（１２）：１２７０－１２７２．
ｄｏｉ：１０．３７６０／ｃｍａ．ｊ．ｉｓｓｎ．１００１－２３４６．２０１３．１２．０２８．

［１６］邢学民，高伯元．小脑蚓部蛛网膜囊肿１例报告［Ｊ］．局解手术学杂
志，２００４，１３（１）：２７．ｄｏｉ：１０．３９６９／ｊ．ｉｓｓｎ．１６７２－５０４２．２００４．０１．０３８．

［１７］刘智强，刘水源，林志雄，等．儿童先天性脑积水的诊治探讨［Ｊ］．
中华神经医学杂志，２０１３，１２（８）：８４６－８４８．ｄｏｉ：１０．３７６０／ｃｍａ．ｊ．
ｉｓｓｎ．１６７１－８９２５．２０１３．０８．０２２．

（编辑：魏　源）
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