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Chiari 畸形Ⅰ型的手术治疗进展
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摘 要：Chiari畸形为一组后脑和颅颈交界区异常的集合，通常具有小脑扁桃体通过枕骨大孔下疝的特征。当前，手术方式的选

择仍无明确的共识，尽管不同的外科医师的确切手术方式不同，但手术的目标仍是一致的，即解除脑干压迫，恢复脑脊液在枕骨

大孔区正常流动，缩小脊髓空洞大小。该文就Chiari畸形的分型（尤其是Chiari畸形Ⅰ型）、临床表现、诊断及手术治疗进行综述。
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Abstract： Chiari malformation refers to the various anomalies of the hindbrain and the craniovertebral junction and often
has the feature of the cerebellar tonsillar descent through the foramen magnum. At present，no clear consensus has been
reached on the selection of surgical procedure. Although different surgeons have different surgical procedures，the goal of
surgery remains the same，i.e.，alleviating brainstem compression，restoring the normal pattern of cerebrospinal fluid flow
in the foramen magnum area，and reducing the size of syringomyelia. This article reviews the classification，clinical manifes⁃
tations，diagnosis，and surgical treatment of Chiari malformation，especially Chiari malformation type I.
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Chiari畸形（Chiari malformation，CM）也称小脑扁桃

体下疝畸形，是一组后脑和颅颈交界区异常的集合，最初

由Hans Chiari提出，通常具有小脑扁桃体通过枕骨大孔

下疝的特征［1］。常伴有脑脊液的循环障碍，从而导致脊

髓空洞症或脑积水。这是一种罕见的疾病，但随着磁共

振的问世，被诊断为 CM的患者大大增多，人群发病率

0.24%~3.60%［2］，女性患者多于男性，高峰发病年龄在儿

童早期（8~9岁），及中年期（41~46岁）［3］。其导致的临床

症状可能会严重损害儿童和成人的生活质量，造成其工作

或教育的中断。现本文对近年来关于CM的分型（表 1）、

临床表现，以及对临床上常见的 CM Ⅰ型的相关研究综

述如下。

1 临床表现

咳嗽相关型头痛是CM Ⅰ型患者最常见的症状。头

痛部位通常位于枕部［7］，其严重程度似乎与小脑扁桃体

下降的程度无关［8］。其他症状包括四肢麻木、步态不稳

等。CM Ⅰ型患者脊髓空洞症的发生率为 69%［9］，表现为

四肢无力、肌肉萎缩、感觉障碍等。HEISS［10］对 22例CM I
型伴脊髓空洞患者进行的一项前瞻性研究发现患者脑脊

液会从蛛网膜下腔向脊髓空洞内大量流动，这表明脊髓

空洞可能由寰枕交界区脑脊液循环障碍而形成的水锤效

应所导致。
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2 诊断

颅颈交界区的磁共振为首要的确诊检查方法，如伴

有脊髓空洞，则需要全脊柱磁共振增强扫描，以便排除肿

瘤等其他原因导致的脊髓空洞。CM Ⅰ型的诊断标准为

磁共振矢状位上小脑扁桃体低于枕骨大孔平面以下至少

5 mm。然而，患者仅有单侧小脑扁桃体下疝堵塞第四脑

室的情况并不少见，故不应采用单一的MRI矢状位成像

诊断CM I型小脑扁桃体下疝的程度［11］。
3 手术治疗

CM Ⅰ型患者可以进行保守治疗或手术治疗。由于

CM Ⅰ型的自然病史进展相对缓慢，手术治疗通常提供给

有明显症状的患者或阻止脊髓空洞症的进展。然而手术

可能会阻止症状的发展和神经功能缺损，但它不能保证

逆转这些功能缺损。即使手术很成功，也有一小部分患

者的症状未缓解甚至继续恶化［12］。随时代进步，手术方

式不断进展，但当前对手术方式的选择仍无明确的共识。

常用的手术方式如下：

3. 1 单纯骨性减压术 (posterior fossa decompression,
PFD)

其目的是通过切除部分枕骨及寰椎以扩大枕骨大孔

区的空间，从而使脑脊液循环通畅。该术式单纯依靠去

除骨瓣减压，故要求骨性减压充分，骨窗大小须达 5 cm×
6 cm［13］，但这会使得小脑失去骨性支撑，向后下移位，进

一步牵拉脑干出现新的临床症状，而且枕骨去除过多也

将引起枕部肌肉失去附着点，从而导致颈部活动受到

限制。

3. 2 骨性减压术+硬膜扩大成形(posterior fossa decom⁃
pression with duraplasty, PFDD)

是指在单纯骨性减压的基础上，切开硬脑膜，采用人

工硬膜或自体筋膜扩大缝合硬膜切口并悬吊硬膜成帐篷

状，从而改善脑脊液循环。对于采用人工硬膜还是自体

筋膜尚存争议。一般认为自体筋膜术后易发生粘连影响

手术疗效，也有［14］经观察发现人工硬脑膜缝合切口易发

生脑脊液漏、皮下积液等并发症。SILVA［15］在 35名CM患

者的翻修手术中发现初次手术部位形成了致密的瘢痕组

织，阻碍了脑脊液在颅颈交界处的流动，这些患者中有的

应用了自体筋膜，有的应用了人工硬膜，甚至没有使用硬

膜成形术依然可以形成粘连。故移植物在瘢痕形成的过

程中扮演了怎样的角色仍不得而知。

PFD未处理硬膜，减压不够充分，术后疗效可能达不

到改善脑脊液循环的预期效果。而 PFDD有效地改善了

脑脊液循环，但其切开硬脑膜后，脑脊液漏以及持续性发

热等并发症的概率较高［16］。研究［17-20］显示，PFDD在治疗

伴有脊髓空洞症的患者中具有较高的临床疗效和较低的

复发率，是一种合适的手术治疗方案。而在无脊髓空洞

症的患者中，PFD因其与PFDD无差异的临床改善程度和

其较少的术后并发症而成为首选。

3. 3 后颅窝减压+硬脑膜扩大成形+小脑扁桃体切除/电
凝术

过程是骨性减压后，在显微镜下 Y型切开硬脑膜。

硬脑膜切开后，剥离蛛网膜下瘢痕，小脑扁桃体软膜外电

凝固缩或软膜下切除，以促进脑脊液正常通过第四脑室

正中孔与两侧小脑延髓外侧池交通。基于有 6%~10%的

患者被发现硬膜内脑脊液无法从第四脑室自由流出的观

察［21］，以及HEIDARY［22］从 162次枕大孔区减压术中获得

的蛛网膜样本进行研究，发现蛛网膜的组织学改变与术

前症状具有相关性，术中蛛网膜与周围组织的关系与患

者短期和长期预后具有相关性，提示蛛网膜病变在CM I
型发病过程中具有重要的病理生理学作用，故对蛛网膜

下的探查是必要的。对于第一次手术减压不充分的患

者，该术式还可以作为二次手术的补救措施［23］。一般地，

小脑扁桃体不行软膜下切除，因术后小脑软膜表面创面

的渗出和蛛网膜下腔血液的污染可能会加重蛛网膜粘

连，导致术后脑脊液循环通路堵塞，对手术目标产生反作

用，不利于脊髓空洞的缩小［24］。而对小脑扁桃体进行软

膜外双极电凝烧灼或许可避免这一问题。但对于部分小

脑扁桃体肥大而对双极电凝烧灼反应不充分的患者，可

能需要软膜下切除小脑扁桃体来达到开放第四脑室出

口、重建脑脊液循环的以获取更好的手术效果［12］。
3. 4 寰枢椎融合术

2015年GOEL［25］通过对 65例行寰枢椎融合术的 CM
患者的回顾性研究发现不管是否合并颅底凹陷，CM、脊

髓空洞均是寰枢椎关节不稳定的继发表现，尽管这种不

稳定既没有临床，也没有影像学表现，因此他建议所有

表1 Chiari畸形分型

Chiari畸形的类型

Chiari 0
Chiari 0. 5
Chiari Ⅰ
Chiari 1. 5
Chiari Ⅱ
Chiari Ⅲ
Chiari Ⅳ

病理与影像学表现

小脑扁桃体下疝未超过枕骨大孔3 mm，但合并有脊髓空洞[4]

小脑扁桃体在枕骨大孔水平超过将延髓一分为二的线而未超过枕骨大孔5 mm[5]
小脑扁桃体下疝超过枕骨大孔5 mm
表现为在Ⅰ型的基础上伴随脑干和第四脑室的延长[6]

在Ⅰ型的基础上，小脑扁桃体、小脑蚓部、第四脑室和脑干亦经枕骨大孔突出并伴脊髓脊膜突出

在Ⅱ型的基础上合并枕部或颈部脑膨出

小脑发育不全
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CM均建议型寰枢椎融合术，枕大孔减压及硬膜成形没有

必要，其报道术后症状缓解率 96.9%；脊髓空洞体积均可

缩小。引起了学术界广泛争议，目前这一学说没有充分

的理论依据，不推荐为常规的手术方案。近期 LEO［26］回
顾性分析了 273例有症状且接受枕大孔减压+硬脑膜成

形的患者，发现C1、C2关节面对线不良与芝加哥CM预后

评分量表（CCOS）呈负相关，提示行寰枢椎融合术可能是

改善预后的有效措施。

对于是否需要处理小脑扁桃体，应该是因人而异的。

修波［27］提出了枕颈硬膜角（ODA）的概念，即正中矢状位、

颅颈交界区枕大孔后缘水平上，硬脑膜与硬脊膜的夹角。

手术关键是在于扩大枕大孔区的相对容积，使得第四脑

室开口位于重建的枕大池内。根据CM Ⅰ型枕大孔区的

个体特点采取适宜的手术策略，当 CM Ⅰ型患者的ODA
为大钝角（＞135°）和/或小脑扁桃体下疝至 C1后弓水平

时，即使行后颅窝减压、硬脑膜成形术，枕大孔区空间也

并无增大。此时需附加行小脑扁桃体切除术，而对于小

ODA角（＜90°），行后颅窝减压+硬脑膜成形术即可扩大

枕大孔区容积达到手术目的。

4 发展趋势

近年来，随着微创理念的提出及内镜技术的发展，神

经内镜已成为微侵袭神经外科的必备工具。神经外科专

家们［23，28］在神经内镜下行寰枕畸形减压治疗 CM已取得

了可观的疗效，具体手术过程为以枕颈交界区为中心，沿

中线切开皮肤、皮下组织及筋膜，切口大小约为 3 cm，暴
露枕骨、枕骨大孔及寰椎后弓均显露，使用内窥镜装置将

其放置在枕骨大孔上，通过工作通道置入高速磨钻磨除

枕骨形成一个 3 cm×3 cm骨窗，行或不行硬膜扩大成形

术，彻底止血，逐层缝合切口各层组织。内镜微创手术在

保证效果的同时，其照明效果好，成像清晰，可多角度观

察，能够提供更好的手术视野。伤口小，术后恢复快，缩

短住院时间。但内镜也存在二维视野缺乏立体感、深度

感，磨除骨质时容易损伤硬膜，操作空间狭小，止血困难

等不足。相信随着神经外科医师对内镜的熟练度增进，

内镜设备和器械的进一步改进，在神经内镜下治疗CM这

项新手术技术会进一步发展。除此之外，ZAGZOOG［29］等
描述了一种使用管状牵引器对CM I型枕大孔进行微创减

压的新方法，即切开皮肤，皮下组织及筋膜后在导丝引导

下置入管状扩张器，提供广泛的手术视野及工作通道的

同时也最大限度地减少了软组织的暴露，减少了术后伤

口疼痛及住院时间。超声技术的进步也为手术方式的选

择提供了更好的方案，当前超声已经可检测到脑脊液这

种较低流速液体的流动，使得实时监测脑脊液流速成为

可能，这意味着通过术中监测可更精确地选择手术方式，

在打开硬脑膜之前应用多普勒超声测枕颈交界区的峰值

流速，根据数值即可判定是否切开硬脑膜，较术前评估更

为准确，这对于减少患者术后本不必要的并发症有着重

要意义。范涛等［30-31］通过应用磁共振相位对比电影技术

（PC-MRI）与术中超声结合应用来决定手术策略，PC-MRI
术前定性分析CM相关的颅颈交界区脑脊液动力学，根据

脑干腹侧间隙、第四脑室间隙及小脑扁桃体后间隙是否

脑脊液动力学异常以及术中超声枕颈交界区的峰值流速

决定是否处理硬脑膜及蛛网膜下腔探查［32］，实现CM的个

性化治疗，正成为当前手术治疗的一种趋势。

5 小结

综上所述，对 CM Ⅰ型患者进行手术治疗可以取得

较好的疗效，但当前对手术方式的选择仍未有一个具体

的指南和共识。根据对患者的术前检查及术中监测，对

不同临床情况的患者实施适合的手术方式十分重要，相

信以后通过更多更精确的术前检查、术中监测及对术后

疗效的评估分析，手术治疗方式会日益向个体化、微创

化、精简化的方向进展。提升疗效的同时，减少并发症。
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