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Chiari畸形Ⅰ型的诊治现状

常腾武 综述 王继超 审校

Chiari畸形是一组以小脑扁桃体突出进入椎管

为共同特征的疾病[1]，分为四种类型。Chiari畸形Ⅰ
型（Chiari malformation type Ⅰ，CM-Ⅰ）以移位至枕

骨大孔水平以下的形态异常小脑扁桃体为特征，异

常的小脑扁桃体使枕骨大孔水平脑脊液流动产生异

常，从而出现临床症状，最常见的症状为枕后或颈上

疼痛[2]，通常在做Valsalva动作时加重[3]，还可伴有运

动和/或感觉障碍、脊柱侧弯、眩晕、共济失调、晕厥

和睡眠呼吸暂停等症状 [4]，30%~85%的CM-Ⅰ合并

有脊髓空洞症。CM-Ⅰ是最常见的亚型，成人发病

率在0.5%~0.9%[5]，儿童在0.5%~1%[2，6]。本文对CM-
Ⅰ的诊断和手术治疗作一综述。

1 CM-Ⅰ的诊断

CM-Ⅰ的诊断基于神经解剖学，多种影像学方

法可用于CM-Ⅰ的诊断。MRI是临床上广泛接受的

诊断CM-Ⅰ的方法。目前，CM-Ⅰ的诊断是基于单

侧或双侧小脑扁桃体下疝（3或 5 mm）的影像学诊

断，以5 mm为最常见和最保守的诊断标准。但部分

CM-Ⅰ只是影像学偶然发现，并没有症状，而且临床

表现的严重程度并不总是与下疝的严重程度相关。

Strahle等[7]发现，小脑扁桃体下疝大于 5 mm的无症

状病人是有症状的 10倍。仅仅根据小脑扁桃体下

移的程度诊断CM-Ⅰ显然是不科学的，需要更完善

的诊断标准确诊有症状的病人。

影像学技术的快速发展，如磁共振相位对比电

影成像、小脑扁桃体运动成像、颅底形态学测定、弥

散张量成像等技术的发展，为CM-Ⅰ的诊断提供了

新思路、新方法[8]。

正常人颅颈交界区延髓腹背侧蛛网膜下腔内的

脑脊液呈现出头尾交替的双向流动[9]。CM-Ⅰ病人

下移的小脑扁桃体阻塞脑脊液的流出通道，引起脑

脊液动力学改变，出现枕骨大孔处脑脊液的收缩期

和舒张期平均流速增快和流动不均匀的现象 [10]，随

梗阻程度的加重，枕骨大孔处前方和后方的脑脊液

流动会出现减弱的现象。利用磁共振相位对比电影

成像测定枕骨大孔区脑脊液流动速率和模式异常
[11]，可以诊断和评估CM-Ⅰ的病情。

正常人小脑扁桃体有轻微的前后和上下运动。

Leung等 [12]对 64例 CM-Ⅰ进行平衡扰相梯度回波

MRI检测，发现CM-Ⅰ小脑扁桃体尖部运动在前后

方向和上下方向增大。Doruk等[13]提出在颅脑交界

处枕骨大孔开口水平上分别测量大孔表面积和小脑

扁桃体疝出表面积，计算两者的比值，并将其描述为

颈髓压缩比，评估病情严重程度，结果发现，有典型

头痛的颈髓压缩比明显高于非典型头痛病人。这提

示颈髓压缩比是可能在诊断和选择手术治疗的放射

学指标。

近年来，弥散张量成像开始被用于评估CM-Ⅰ
脑干和小脑白质束完整性的变化。Hatem等[14]对 28
例CM-Ⅰ进行弥散张量成像检查，发现有症状病人

的脑白质各向异性明显降低。近年来，单光子发射

计算机断层扫描和质子化学位移成像也被用来检测

CM-Ⅰ病理生理变化[15]。更先进的成像技术仍在继

续发展，而且CM-Ⅰ具有多种潜在病因，因此，不能

期望用一种影像学方法，而是应用多种影像学和症

状学方法的结合，更好地诊断和评估CM-Ⅰ。

2 CM-Ⅰ的治疗

CM-Ⅰ是一种异质性和多因素导致的先天性或

继发性疾病，发病机制尚不明确，目前广泛接受的是

Kahn等[16]提出的由于胚胎中胚层的发育不良，导致

颅后窝体积变小，而大脑的正常发育使小脑通过大
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孔“挤压”出来，导致扁桃体突出。对CM-Ⅰ的治疗，

广泛认可的是手术，但目前对CM-Ⅰ复杂症状、自然

病史并不完全了解，所以对于CM-Ⅰ的治疗颇有争

议，最合适的手术指症、手术方法还没有达成共识。

2.1 CM-Ⅰ的手术指症 对于症状明显、有脑干或小

脑功能障碍、伴有严重或进行性脊髓空洞症，建议手

术治疗[17]。而对于症状轻微、无神经功能损伤、不伴

有脊髓空洞的病人，可以随访观察。Leon等[18]研究

表明随访对症状轻微的CM-Ⅰ是有益的，平均随访

25.5个月，只有 3.5%的病人需要手术治疗。Strahle
等[7]也报道类似的结果。

2.2 手术方式 目前，有多种手术方法可以治疗CM-
Ⅰ，但手术的基本原理都是增加颅后窝的体积，扩大

枕骨大孔，使小脑、脑干和颈段脊髓周围脑脊液间隙

扩张，恢复正常的脑脊液循环，重建颅内和椎管内蛛

网膜下腔的压力平衡，减轻脑干压迫，缓解临床症状
[19，20]。目前，临床上广泛采用的方法是颅后窝减压

术，包括部分枕骨下颅骨切除术、C1椎板切除，主要

争议是是否常规进行硬脑膜成形术。硬膜成形术的

支持者认为，能更好地缓解症状。据Raza-Knight等
[21]报道，颅后窝减压加硬膜成形术治疗后，再手术率

较低，特别是有症状的病人，硬脑膜成形术的长期症

状改善率更高。Shweikeh等 [22]评估 1 593例仅行颅

后窝减压的病人和1 056例加硬脑膜成形术的病人，

发现接受硬脑膜成形术的病人手术相关并发症发生

率更高，住院时间更长。荟萃分析显示，硬脑膜成形

术与单行颅后窝减压相比有更高的临床症状改善

率，更低的再手术率，更高的术后并发症发生率，更

长的住院时间，更高的住院费用[23，24]。为更好地缓解

临床症状，也有学者提出可以加做小脑扁桃体切除

术等手术，但是并发症发生率更高，目前并不提倡。

对于继发性的CM-Ⅰ的治疗，主要是纠正原发

病。例如，脑室分流术治疗脑积水，修复脊髓脑脊液

渗漏或解除脊髓栓系，通常将导致获得性CM-Ⅰ的

病因纠正，症状就会明显缓解。

2.3 手术效果 目前，有学者对手术治疗CM-Ⅰ的疗

效开展了案例研究。Milhorat等[25]对644例CM-Ⅰ手

术病人进行回顾性分析，并发症发生率为21.8%，永

久性手术并发症发生率为 3.2%，手术病死率为

1.3%；术后3个月，73.6%的病情好转，21%的病情保

持不变；在好转的病人中，14.3%的 5年内出现神经

系统症状恶化，15.4%的 10年内出现神经系统症状

恶化；导致神经系统恶化的原因可能是颅颈交界区

的不稳定和脑脊液流动异常复发。文献报道，典型

头痛病人术后症状改善率高于非典型头痛病人，伴

有脊髓空洞的病人术后改善率明显低于没有脊髓空

洞病人。Dyste等[26]报道手术效果较差病人的特征，

包括肌肉萎缩、共济失调、眼球震颤、三叉神经感觉

减退、症状持续时间超过 24个月，可能是因为这些

病人已经出现不可逆的神经功能损害。

2.4 手术并发症 尽管颅后窝减压术在技术上不复

杂，但并发症发生率却很高。据报道，常见的并发症

主 要 有 无 菌 性 脑 膜 炎（32.38%）、脑 脊 液 漏

（21.31%）、切口感染（7.38%）、脑积水（5.74%），病死

率低于1%，神经症状复发率在7%~11%[27，28]，当骨窗

过大时（大于4 cm×4 cm），术后很可能小脑出现进一

步向下移位 [29]。而手术体位避免颈部过度屈曲、熟

悉局部解剖结构、术中无菌操作、对各层组织严密缝

合、硬脑膜成形术缝合硬脑膜后使用胶水加固可以

有效预防术后并发症。

总之，CM-Ⅰ是一种复杂的神经系统疾病，需要

进一步明确其潜在亚群，确定更好地诊治方法。继

续推进MRI成像技术和分子学研究，以进一步了解

CM-Ⅰ的自然病史和病理生理学，为CM-Ⅰ治疗方

法的选择提供可靠的证据，利用多种影像学方法相

互结合，快速诊断CM-Ⅰ。目前，需要大型随机、前

瞻性研究评估现有手术方式的利弊，为CM-Ⅰ的诊

治提供可靠的依据。
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