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Chiari畸形外科治疗进展
黄忻涛 综述 王振宇 审校

Chiari畸形是一种先天性颅颈交界区畸形，以小

脑扁桃体通过枕骨大孔不同程度的下疝为主要特

征，具有不同的病因、病理生理及临床表现[1]。现对

其分型、发病机制、临床表现、诊断与治疗进行综述。

1 分 型

目前大多仍沿用奥地利病理学家Hans Chiari的
早期分型，即Ⅰ~Ⅳ型[2]。ChiariⅠ型畸形最为常见，

表现为小脑扁桃体下疝至枕骨大孔下（3~5 mm），多

伴随有脊髓空洞，空洞好发于颈胸段；脑组织异常不

多见。Ⅱ型有时也被称为Arnold-Chiari畸形，在Ⅰ

型的基础上合并脑干、小脑蚓部和第四脑室向下移

位变形，常伴有脊髓脊膜膨出、脑积水；存在颅盖骨

发育异常、枕骨大孔扩大以及一些上颈椎的畸形；有

时也合并脊髓纵裂、胼胝体发育不全等。Ⅲ型是在

Ⅱ型的基础上合并枕部或颈部脑膨出，膨出的囊内

包含延髓、小脑、第四脑室及各种病变神经组织成

分。Ⅳ型极少见，表现为小脑发育不全或缺如。也

有一些学者提出Chiari 0型畸形，即小脑扁桃体下疝

未超过枕骨大孔下3 mm，但合并有脊髓空洞[3]。

2 发病机制

对于Chiari Ⅱ型、Ⅲ型畸形，有学者认为是神经

外胚层来源的缺损，而Chiari Ⅰ型畸形的发病机制

尚无确切结论[4]。

Chiari Ⅰ型畸形可分为先天性和获得性。获得

性Chiari Ⅰ型畸形主要是由于创伤、颅内病变、颅缝

早闭、脑室/腰大池-腹腔分流术后等引起[4，5]。先天

性Chiari Ⅰ型畸形的发病机制主要包括以下几种。

水流动力学理论由 Chiari 首先提出，Gardner 等于

1965年进一步解释Chiari畸形与脊髓空洞的关系，

认为幕上脉络丛的活跃，推挤小脑幕使后颅窝内容

物疝出枕骨大孔。Oldfieldr等[6]扩大了该理论，认为

通过 Valsalva 运动增加颅内压并导致椎管内负压，

从而引起脑脊液经脊髓实质进入中央管。Heiss等[7]

在术中发现小脑扁桃体像活塞一样随着心跳而阻塞

蛛网膜下腔。该发现在后期的影像学检查中被证实
[8]。后颅窝狭窄理论认为 Chiari 畸形患者枕骨软骨

发育不良形成一个狭小的后颅窝，小脑扁桃体在局

限的空间内不对称且持续的生长最终导致其疝出枕

骨大孔[4]。尾侧牵拉理论是指在生长发育过程中脊

柱裂、脊髓栓系等导致小脑扁桃体存在不正常的张

力，最终引起下疝[9]。近年来的研究发现部分Chiari
畸形患者有家族遗传倾向，推测某些基因参与了该

疾病的病理过程[5]。

3 临床表现

Chiari Ⅰ型畸形好发于大龄儿童和成人，高峰

年龄分别为 8岁和 41岁，其临床表现的严重程度与

小脑扁桃体下疝的程度无关 [10]。最常见的是因

Valsalva运动导致颅内压或胸腔压力增高引起的枕

下尖锐、搏动性头痛。其他症状包括头晕、恶心、共

济失调、吞咽困难等。Chiari Ⅰ型畸形合并脊髓空

洞的发生率为 30%~70%，会出现四肢肌力减退、肌

肉萎缩、肢体感觉异常、脊柱侧弯、大小便功能障碍、

自主神经功能障碍等。

Chiari Ⅱ型畸形好发于新生儿和婴幼儿，出现

窒息、吞咽困难、心动过缓、喘鸣等危及生命的症状，

而部分大龄儿童多出现肢体肌力减退和感觉障碍等

脊髓症状。Chiari Ⅲ型畸形的临床症状在Chiari Ⅱ
型基础上出现脑皮层、视力、认知功能障碍。Chiari
Ⅳ型畸形临床症状反而较轻。Chiari 0型畸形患者

多表现为单纯脊髓空洞的症状。
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4 诊 断

小脑扁桃体下疝大于 5 mm在普通人群中发生

率为 0.5%~3.5%、MRI检出率为 0.56%~0.77%、解剖

学研究发现率为 0.62%。一些学者建议称之为

Chiari异常[11]。Smith等[12]对2 400例不同年龄组患者

的影像学资料进行分析，其中有 22例诊断为Chiari
Ⅰ型畸形；小脑扁桃体的位置会在30岁以前轻度下

移，而在 30岁以后逐渐上升；女性较男性的位置更

低。一些小脑扁桃体下疝未超过枕骨大孔下 3 mm
的患者也存在类似症状，而15%~30%的成年患者下

疝大于5 mm并没有症状[11]。

脑脊液电影是一种动态测量后颅窝脑脊液循环

的方法，Chiari Ⅰ型畸形患者枕骨大孔区伴有不正

常的脑脊液流速[13]。Alperin等[14]研究得出标准化的

后颅窝体积（后颅窝体积/颅腔体积）、后颅窝拥挤度

（菱脑体积/后颅窝体积）、脊髓的最大移位（心动周

期脊髓内某一位置的移位）是Chiari Ⅰ型畸形最强

有力的鉴别参数。国内学者也通过研究得出测量小

脑扁桃体下疝程度和后颅窝容积比（后颅窝脑容积/
小脑幕下容积），可提高诊断的灵敏度[15]。

5 治 疗

Chiari Ⅰ型畸形在神经外科领域最富有争议。

首先，Chiari Ⅰ型畸形在普通人群中发生率为0.5%~
3.5%，很多情况都是意外发现的。有些患者是以头

痛、枕颈部酸痛等不典型症状来就诊，其是否真正与

Chiari畸形相关很难确定。另外，对该疾病的自然病

程了解并不充分，一些研究认为该病比我们想象的

要有更好的发展，许多患者的症状在长期随访中保

持稳定甚至缓解 [11]。最后，对其手术治疗的方法也

是千变万化，没有一个统一的标准。

5.1 手术适应证 如合并脊髓空洞应采取手术治疗，

因为脊髓空洞在是否出现临床症状及症状严重性方

面扮演着重要角色。目前普遍认为外科手术只适于

有症状的患者，对于症状不明显的影像学异常的患

者不做预防性的手术[1，10]。当患者有明确症状时，外

科手术是唯一有效的治疗手段。手术目的是通过对

枕骨下方及颅颈交界区减压，恢复枕骨大孔区脑脊

液循环，重建颅内和椎管内蛛网膜下腔的压力平衡，

减轻脑干的压迫，缩小或消除脊髓空洞，缓解临床症

状[1]。在手术时机选择上，多数学者认为早期治疗可

阻止神经功能进一步恶化，同时也利于纠正脊柱侧

弯畸形[1，16]。

5.2 手术方法 目前普遍采用枕下后颅窝减压术。

中线处切除枕骨下方 3~4 cm 及寰椎后弓是手术的

第一步，对于扩大骨性减压窗范围，其结果并未优于

经典的小骨窗减压，目前较少采用 [17]。对硬脑膜的

处理争议较大，包括单纯骨性减压、仅切开硬膜外

层、切开硬膜扩大成型[18]。Forander等[19]对枕下后颅

窝骨性减压后是否切开硬膜的术式进行Meta分析，

得出硬膜扩大成型组的临床改善并不优于单纯骨性

减压组，但其再手术率低，而术后出现脑脊液漏、无

菌性脑膜炎的风险增高。国内研究得出硬膜成型组

术后 1年临床改善率优于单纯骨性减压组[20]。另一

项研究是对术前无脊髓空洞的患者采用骨性减压+
外层硬膜切开，对合并脊髓空洞或是二次手术的患

者采用硬膜扩大成型，并随访1年，得出两组在临床

改善率及再手术率上均无差别，但硬膜扩大成型组

并发症发生率高 [21]。成型的材料多数采用人工硬

膜，自体筋膜在修补术后容易形成新的粘连，阻止脑

脊液的循环。对于蛛网膜下腔的操作也没有共识。

一些学者认为松解蛛网膜粘连的疗效并未优于单纯

的硬膜成型。在第一次手术中，尤其是儿童，很少出

现蛛网膜粘连，切开的蛛网膜可能会在术后形成新

的粘连，但对于二次手术，蛛网膜粘连的松解还是提

倡的[1]。术中直接处理小脑扁桃体的比例更小，只有

小脑扁桃体增大或胶质增生明显者才考虑切除，在

切除过程中要注意被牵拉的小脑后下动脉，同时要

意识到小脑扁桃体切除会导致术后恶心、呕吐发生

率增高[18]。通过处理闩部来疏通脑脊液循环的报道

更是少数，其并未获得更好的临床效果。针对脊髓

空洞的治疗，多数患者行枕下后颅窝减压即可获得

较好的临床结果，脊髓空洞造瘘或分流术在第一次

手术中较少采用[22]。儿童和成人Chiari Ⅰ型患者在

小脑扁桃体位置、硬脑膜弹性以及组织相容性方面

不同，儿童术后并发症较成人多，因此建议对儿童应

采取减少蛛网膜下腔操作的手术方式[19]。

Arnautovic等[10]回顾性分析 1965~2013年 136篇

关于Chiari Ⅰ型畸形外科治疗的报道（绝大多数来

源于欧美国家），99%采用枕下后颅窝减压，其中

92%行硬膜切开，又 66%选择蛛网膜切开（混合组、

成人组、儿童组分别为72%、70%、47%），这其中27%
选择小脑扁桃体切除。可以看出，手术方法并没有

统一标准。因此，一些学者术中应用电生理或超声

来评估减压效果，但若要作为一个常规的评价标准

仍需要进一步研究[19]。

术前评估颅颈交界区的稳定性是必须的。Goel

--113



中国临床神经外科杂志2017年2月第22卷第2期 Chin J Clin Neurosurg, February 2017, Vol. 22, No. 2

[23]对一组65例Chiari畸形患者（46例合并颅底陷入）

研究得出，无论是否合并颅底陷入，患者都合并不同

程度的寰枢关节不稳，治疗应针对稳定寰枢关节来

进行，枕下后颅窝减压是不必要的。我们认为国内

Chiari畸形患者合并颅底陷入或是寰枢关节不稳的

比例没有Goel这组病例这么高，采用单纯枕下后颅

窝减压术即可获得较好的效果，二者结论的差别考

虑与人种不同有关。

5.3 手术效果及并发症 大部分患者的临床资料在

减压术后会有不同程度的改善。术前Valsalva运动

有关的后枕部头痛是枕下后颅窝减压术最明确的适

应证，不合并脊髓空洞的Chiari Ⅰ型患者术后改善

更好。而旁中央或范围较大的脊髓空洞，以及病程

较长均与术后恢复不良有关[10，18]。二次手术只有对

那些症状逐渐加重的患者才考虑实施，其原因包括

蛛网膜形成新的粘连、骨性减压窗过大、颅颈交界区

不稳定等[18]。

手术并发症包括常见的脑脊液漏、无菌性脑膜

炎、皮下积液，以及较少的血管损伤、脑积水、脑干压

迫等。熟悉局部的解剖结构，术中无菌操作，保持蛛

网膜下腔干净，对各层组织的严密缝合是预防并发

症的关键。

综上所述，Chiari Ⅰ型畸形手术方法的多样性

说明没有一种术式对所有患者都非常合适，但也不

应该过分强调个体化的治疗，通过高质量的临床研

究来制定出适合各种类型的标准化治疗规范是必要

的。对于Chiari Ⅱ型、Ⅲ型的患者，由于年龄小，合

并脑干、后组颅神经、脊髓功能的严重缺陷，尽快对

其进行手术治疗是目前一致的观点[16]。
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