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Arnold-Chiari畸形合并脊髓积水的手术疗效分析

李晓广,代　斌

[ 摘要]目的:探讨枕大池扩大重建术治疗 Arnold-Chiari畸形合并脊髓积水的疗效。方法:回顾性分析 13 例 Arnold-Chisri畸形

合并脊髓积水患者的临床表现,采用枕大池扩大重建术治疗。结果:13 例患者术后症状明显好转, MRI 复查示脊髓空洞腔明

显缩小。结论:枕大池扩大重建术治疗 Arnold-Chiari畸形合并脊髓积水安全有效。
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Surgical treatment of Chiari malformation associated with hydromyelia

LI Xiao-guang, DAI Bin
( Department of Neurosurgery , Mingguang People' s Hospital, Anhui 239400, China)

[ Abstract] Objective:To evaluate the surgical opera tion fo r treatment of Chiari malfo rmation associated w ith hydromyelia.Methods:

Thirteen patients with Chiari malformation associated with hydromyelia, w hich were diagnosed with magnetic resonance imaging

( M RI) , and treated by surgical operation were re trospectiv ely studied.Results:The mean follow-up periods were 2.1 years.The

degree of reduction of the volume of sy rinx cavity on sagittal MRI was significant after operation.Conclusions:Cisterna magna

reconstruction is a safe and effective way for the treatment of Chiari malformation associated with hydromyelia.
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　　Arnold-Chiari畸形(又称阿基二氏畸形)习惯也

称Chiari畸形,是一种以小脑扁桃体下疝为主要特

征的先天性疾病,常合并脊髓积水 。1995年 1月 ～

2003年 6 月, 我院采用枕大池扩大重建术治疗

Chiari畸形合并脊髓积水患者 13 例, 疗效满意, 现

作报道。

1　资料与方法

1.1　一般资料　本组男 5例,女 8例;年龄 17 ～ 44

岁。病程 22个月～ 7年,平均 2年 7个月。手臂肌

肉萎缩 2例,手掌肌肉萎缩 6例;温痛觉为主的感觉

减退 13例, 7例呈典型节段性对称感觉障碍。声音

嘶哑 1例,肢体共济失调 3例, 舌肌萎缩 1 例, 单侧

肩臂痛 1例。

1.2　MRI检查　小脑扁桃体疝至枕大孔水平3例,

C1 水平 7例,超过 C1水平 3例。MRI示空洞腔<5

节段 2例, 5 ～ 8节段 6例, >8 节段 5例 。空洞/脊

髓比≥50%7例;<50%6例。伴有颅内陷8例, 环

枕融合 3例,颈椎椎间融合 2例。

1.3　手术方法　采用枕大池扩大重建术。枕下正

中切开,沿项白线锐性电刀切开分离两侧斜方肌 、头

半棘肌及枕骨骨膜。剥离 C1 后弓上的头后小直肌

及附着在下项线处的头后小直肌和头后大直肌, 显

露上项线以下的枕骨鳞部和 C1 后弓 。颅骨钻孔后

咬开枕大孔后缘和 C1 后弓 。骨窗打开的范围:上界

到下项线,左右宽约 4 cm,枕大孔及 C1 椎板处咬除

中线旁各 1 cm, C2(必要时)为 2 cm 。“Y”形剪开硬

脑脊膜,至 C1 ～ C2 平面, 蛛网膜要保持完好 。硬脑

脊膜边缘止血, “Y”形剪开蛛网膜, 剪断软脑膜上的

蛛丝,将蛛网膜边缘临时悬吊于硬脑脊膜边缘。用

窄脑压板分开两侧小脑扁桃体, 打开第四脑室正中

孔,至脑脊液流出通畅为止。在蛛网膜下托起小脑

扁桃体的下缘,撕开与脊髓间的粘连,切除小脑扁桃

体下疝部分,见到从脊髓腔流出的脑脊液,解除对脊

髓中央管的堵塞。再将脊髓延髓两侧的粘连稍加分

离,尽可能解除枕大孔区的蛛网膜粘连 。人造硬脑

膜扩大成形与硬脑膜缝合,在缝合时要连同蛛网膜

缘一并缝合, 于脑脊液渗漏处以肌肉片及 EC 胶粘

贴 。严密缝合。避免切口渗血进入蛛网膜下腔 。

2　结果

　　对患者进行随访 10 个月 ～ 8年。术后肌力恢

复明显 12例, 在有肌肉萎缩的病例中, 术后肌力恢
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复到某一程度后, 恢复的速度减缓 。术后感觉可恢

复到接近正常。所有病例均于术后 0.5 ～ 1年 MRI

复查, 见脊髓空洞腔明显缩小 。所有病例均无伤口

及中枢感染等并发症发生 。1 例术后有脑膜刺激

症,考虑为硬脑膜缝合不严,外周血液渗入蛛网膜下

腔所致。本组 13 例均无死亡, 症状 、体征好转并长

期稳定。

3　讨论

　　Chiari 畸形合并脊髓空洞症(脊髓积水)也称

Chiari Ⅰ型畸形, 是脊髓内形成充满液体的管状囊

腔,其大小形状 、位置均不相同,囊液清亮 、无色, 基

本和脑脊液一致,室管膜瘤或成血管细胞瘤等髓内

肿瘤形成的囊肿一般不包括在内。其常见原因为颅

颈交界处畸形。颅颈交界处畸形产生脊髓空洞症的

临床表现 、症状主要有以下三种:( 1)与脑脊液动力

学损害有关的症状;( 2)脑干和颅神经损害(即后组

颅神经)神经症状;( 3)脊髓空洞严重的脊髓症状。

治疗颅颈交界处畸形脊髓积水手术方法可分为

两大类:后颅凹扩大和空洞腔分流
[ 1 ～ 3]

。以往的后

颅窝减压术存在明显的缺陷:( 1)强调后颅窝的减

压,枕骨去除范围广泛, 导致小脑向后下移位明显,

甚至自减压窗疝出并对中脑造成牵拉。 ( 2)切口脑

脊液漏和中枢感染的发生率较高 。( 3)减压窗内软

组织缝合后增生可能疝入骨窗中,形成占位效应及

对小脑新的压迫,影响后颅窝减压效果 。( 4)硬脑膜

敞开, 即使颅内止血彻底, 肌肉渗血仍可进入颅内,

血性脑脊液造成脑膜刺激症状, 并可引起后期蛛网

膜粘连的发生, 患者术后出现低热 、呕吐等刺激症状

时间较长, 术后脑积水的发生率增高。为了避免或

减少这些并发症的发生, 有些学者提出保留硬脑膜

完整, 或仅分离切开硬脑膜的外层
[ 4]
, 但不能做到

彻底减压。另有学者提出术中保留蛛网膜完整[ 5] ,

但不能做到枕大孔区脑脊液循环通畅。笔者采用了

相对较小的枕下颅骨切除术, 骨切除是完成其他操

作的必要途径, 但骨切除本身仅缓解了蛛网膜下腔

的部分压力,由于硬膜相对无弹性,因此必须剪开打

开硬膜作为附加减压步骤,加强减压效果。若扁桃

体下疝至 C1以下,应咬除 C1 后弓,且硬脊膜切开修

补的范围扩大到 C1 水平;应用显微双极电凝硬膜静

脉以减少出血, 避免多处电凝导致硬膜皱缩, 引起硬

膜补片脱落;打开蛛网膜并分离索带回缩的蛛网膜

边缘,用钛夹在硬膜边缘, 即硬脑膜 、蛛网膜和人工

植片一并缝合, 从而真正扩大蛛网膜下腔 。脊髓积

水症发病原因主要是枕大孔区的脑脊液循环不畅而

造成的。因此,我们认为针对扁桃体下疝所致的枕

大池堵塞及四脑室正中孔闭塞, 可以采用扩大枕大

池以恢复脑脊液循环, 减小脊髓空洞腔内压力, 从而

使脊髓空洞缩小, 症状缓解 。本组 13例全部行枕大

池扩大重建术,并仔细分离蛛网膜下腔粘连,打通第

四脑室正中孔,切除疝入椎管的小脑扁桃体,恢复枕

大孔区正常脑脊液循环路径,从而取得了良好的疗

效 。对硬脑膜作扩大修补及小骨窗减压是本手术与

以往减压术之间的根本区别,在本组手术中,均取人

造硬脑膜,严密修补硬膜,并将蛛网膜与硬脑膜同时

扩大修补,且枕骨咬除范围有限,有效地降低了上述

术后并发症的发生率。另外,本术式剥离肌肉少,对

术后的功能影响小[ 6] 。

笔者认为,枕大池扩大重建术能有效地扩大后

颅窝空间, 解除压迫, 恢复枕大孔区脑脊液循环通

畅,可提高有效率,并降低并发症的发生率 。蛛网膜

下腔的建立要求将蛛网膜与硬脑膜同时扩大修补,

使枕大孔区的蛛网膜下腔真正扩大, 并应尽量解除

四脑室正中孔闭塞及减小脊髓中央管出口脑脊液流

出的压力。
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