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后路复位内固定并颅后窝小骨窗减压治疗合并
颅底凹陷、寰枢椎脱位和脊髓空洞症的
ChiariⅠ型畸形

【摘要】 研究背景 ChiariⅠ型畸形为颅颈交界区软组织畸形，可合并其他复杂骨性畸形如寰枢椎

脱位、颅底凹陷、扁平颅底及寰枕融合等。对这些复杂畸形，目前尚无成熟的治疗方法。本文探讨颅后

窝小骨窗减压并Ⅰ期经后路复位内固定术治疗合并颅底凹陷、寰枢椎脱位和脊髓空洞症的 ChiariⅠ型畸

形的临床疗效。方法 回顾分析 2004 年 7 月-2011 年 9 月治疗的寰枢椎脱位和颅底凹陷患者临床资料，

分别采用日本骨科协会（JOA）17 分评分系统和 MRI 影像学数据评价颈脊髓功能和脊髓空洞改善程度。

结果 根据纳入标准，共筛选 14 例符合入组条件的患者，男性 4 例，女性 10 例；平均年龄为（31.86 ±
11.36）岁。术前 JOA 评分平均为 13.07 ± 1.59，术后增加至 15.57 ± 1.02，二者比较差异具有统计学意义

（t = 9.946，P = 0.000）；术前脊髓空洞大小平均为（7.05 ± 1.98）mm，术后缩小至（2.21 ± 1.91）mm，手术前

后比较差异亦有统计学意义（t = 7.271，P = 0.000）。手术后无一例发生并发症或死亡。结论 经后路复

位内固定联合颅后窝小骨窗减压术治疗合并脊髓空洞症、寰枢椎脱位及颅底凹陷的 ChiariⅠ型畸形能够

显著改善患者预后、缩小脊髓空洞。

【关键词】 内固定术（非MeSH词）； 脱位； 寰枢关节； 扁颅底； 脊髓空洞症； 颅窝，后
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【Abstract】 Background Chiari malformation type Ⅰ (CM⁃Ⅰ) is one of the soft tissue anomalies in
craniovertebral junction (CVJ). This kind of soft tissue anomaly usually develops with bone anomaly, such
as atlantoaxial subluxation, basilar invagination, platybasia, C1 assimilation, etc. For these complex
combined anomalies, the treatment remains unaddressed. This study was performed to evaluate the effect of
posterior reduction and internal fixation with posterior cranial fossa cranioectomy decompression for Chiari
malformation type Ⅰ with basilar invagination, atlantoaxial subluxation, and syringomyelia. Methods
Patients with basilar invagination and atlantoaxial subluxation treated from July 2004 to September 2011
were reviewed. Including criterions were made to screen matching patients. Including patients were
retrospectively analyzed on both clinical outcomes and radiographical results. Japanese Orthopaedic
Association (JOA) score was used to evaluate the clinical outcomes, while the syrinx maximum size was
measured on transverse view of MRI T2 image. The results were analyzed by SPSS 17.0 using t ⁃ text.
Significant difference was considered when P ≤ 0.05. Results Fourteen patients met the including
criterions, including 4 male patients and 10 female patients, with a mean age of 31.86 ± 11.36 (standard
deviation, range: 17-51) years. Mean JOA score preoperatively of 14 patients was 13.07 ± 1.59 (standard
deviation), while that was 15.57 ± 1.02 (standard deviation) postoperatively (t = 9.946, P = 0.000). The mean
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Chiari 畸形（CM）自 1891 年首次被描述以来，其

治疗方法已相对成熟并且取得了较好的临床治疗

效果［1］。颅后窝减压联合枕大池成形术或单纯颅后

窝减压术治疗 ChiariⅠ型畸形（CM⁃Ⅰ），由于手术方

法相对简单、风险相对较低，以及治疗效果理想，目

前业已成为临床首选的治疗方法。ChiariⅠ型畸形

是颅颈交界区（CVJ）软组织畸形，有时可以合并其

他复杂的骨性畸形，例如寰枢椎脱位（AAD）、颅底

凹陷（BI）、扁平颅底（platybasia）及寰枕融合（AOA）
等［2］。这些复杂畸形虽然发病率较低，但在临床上

亦非少见，目前关于这些复杂畸形的治疗方法和临

床效果的文献报道较少。本研究旨在通过回顾性

分析近年首都医科大学宣武医院神经外科治疗的

相关病例，对合并骨性畸形的 ChiariⅠ型畸形的治

疗方法和临床效果进行前瞻性研究分析。

对象与方法

一、研究对象

1. 纳入病例 回顾检索我院颅颈交界区畸形病

历数据库，选择 2004 年 7 月-2011 年 9 月住院治疗且

诊断明确的病例。筛选条件为：（1）ChiariⅠ型畸形

合并脊髓空洞症（SM），临床表现为头痛、感觉障碍、

肢体运动障碍、脑干压迫症状、后组脑神经压迫症

状等。（2）同时合并其他骨性畸形，例如寰枢椎脱

位、颅底凹陷、扁平颅底、寰枕融合、Klippel⁃Feil 综
合征等。（3）就诊时未接受过其他外科手术治疗。

（4）随访时间 ≥ 6 个月。

2. 数据采集 对于符合纳入条件的患者进行手

术前后临床和影像学分析。临床分析包括患者症

状与体征，以日本骨科协会（JOA）17 分评分系统作

为评价标准。影像学分析包括治疗前后骨性测量

数据和脊髓空洞大小变化。脊髓空洞测量方法以

1.5T MRI 扫描仪横断面成像脊髓空洞的最大直径

作为记录数据，单位为毫米（mm），数值精确至 10 微

米（μm）。由于我院业已对寰枢椎脱位和颅底凹陷

的复位效果进行过较为全面的报道，而且本文重点

是评价 ChiariⅠ型畸形和脊髓空洞症的治疗效果，

因此对于骨性复位不进行过多分析。所有患者均

按照术后 1 周，以及第 3、6、12 和 24 个月等规律进行

随访。

二、手术方法

关于颅底凹陷和寰枢椎脱位的后路复位和内

固定方法参照我院前期报道的方法进行［3］。对于合

并寰枢椎脱位、颅底凹陷和脊髓空洞症的 ChiariⅠ
型畸形，在经后路复位、内固定的基础上行Ⅰ期颅

后窝小骨窗减压术。减压方法为，切除颅后窝自枕

骨大孔后缘至双侧小脑半球最低点连线水平（一般

情况下位于枕骨大孔后缘上 3 cm）；沿后正中线向

两侧各剔除枕骨大孔上各 1.50 cm 骨质。手术中不

行枕大池成形术及硬脊膜下操作。

三、统计分析方法

采用 SPSS 17.0 统计软件进行数据计算与分

析。手术前后 JOA 评分和脊髓空洞测量数据以均

数 ± 标准差（x ± s）表示，行配对 t检验。以 P ≤ 0.05
为差异具有统计学意义。

结 果

根据纳入条件，于我院颅颈交界区畸形病历数

据库中共选择 14 例符合要求的患者，男性 4 例，女

性 10 例；年龄 17 ~ 51 岁，平均（31.86 ± 11.36）岁。

所有患者术后均得到至少 6 个月的随访，随访时间

为 6 ~ 53 个月，平均（34.21 ± 16.60）个月。随访资料

包括患者的临床评价结果和影像学检查（X 线平片、

CT 扫描及重建、MRI 扫描）。术前症状主要表现为

头颈部疼痛 6 例、感觉障碍（偏侧肢体或横断性深浅

感觉障碍）12 例、运动障碍（肌力下降或肌张力异

常）12 例和呼吸困难 1 例。其中 1 例 17 岁男性患者

术前表现为发作性四肢无力，发作时间可持续 10 余

syrinx size was (7.05 ± 1.98) mm (standard deviation), while that was (2.21 ± 1.91) mm (standard deviation)
postoperatively (t = 7.271, P = 0.000). There were no procedure ⁃ related morbidity or mortality happened.
Conclusion Direct posterior reduction and internal fixation with posterior cranial fossa cranioectomy
decompression can obviously improve the clinical outcomes and shrink syrinx for patients suffered from
Chiari malformation typeⅠ with basilar invagination, atlantoaxial subluxation, and syringomyelia.

【Key words】 Internal fixation (not in MeSH); Dislocations; Atlanto ⁃ axial joint; Platybasia;
Syringomyelia; Cranial fossa, posterior
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小时，发作间期可无任何临床症状；术后随访 6 个月

症状未再次发作。手术前后 JOA 评分及脊髓空洞

大小测量结果详见表 1。14 例患者无一例出现术后

并发症或术后死亡。

本组患者术前 JOA 评分平均为 13.07 ± 1.59、术
后增至 15.57 ± 1.02，手术前后比较差异具有统计学

意义（t = 9.946，P = 0.000）；术前脊髓空洞大小平均

为（7.05 ± 1.98）mm、术后缩小至（2.21 ± 1.91）mm，

手术前后比较差异有统计学意义（t = 7.271，P =
0.000）。治疗后所有患者寰枢椎脱位及颅底凹陷复

位率均达到 50%以上或完全复位，脊髓空洞明显缩

小、临床症状与体征缓解，其中 3 例患者脊髓空洞完

全消失（图 1，2）。

讨 论

一、颅颈交界区畸形的复杂性及目前治疗存在

的分歧

颅颈交界区畸形的病理生理过程十分复杂，包

括先天发育性和后天获得性，涉及多种畸形，包括

寰枢椎脱位、颅底凹陷、扁平颅底、ChiariⅠ型畸形及

寰枕融合等。由于其病因及病理生理学机制尚不

十分清楚，而且颅颈交界区的解剖结构及手术入路

相对复杂，周围毗邻重要的神经和血管结构如脑

干、脊髓、枕大神经节、椎动脉、椎静脉丛，以及经前

路手术时需经过口咽或鼻咽等有菌区域等，因此，

目前关于颅颈交界区畸形的神经外科手术治疗仍

存有争议［2］。焦点是手术入路和手术方式，但其治

疗目的相对统一，即达到较好的解剖复位和改善患

者预后。理想的手术入路和治疗方式致力于达到

复位、改善患者预后的目的，而且能够最大限度地

降低手术病死率和并发症。无论是经前路手术还

是经后路手术，目前虽有文献报道已取得了较好的

复位效果，并能改善患者临床症状［3⁃7］，但尚无临床

证据证实治疗颅颈交界区疾病的最佳手术方式。

相对于颅底凹陷和寰枢椎脱位，ChiariⅠ型畸形

的治疗方式相对统一。自 1930 年 van Houweninge
Graftdijk 首次应用颅后窝减压术治疗 ChiariⅠ型畸

形以来［1］，各医疗中心就此手术的不同改良术式及

其治疗效果进行了大量的报道［8⁃10］。颅后窝减压术

的改良术式主要在于对硬膜及硬膜下结构处理方

式的改良。有学者认为，颅后窝减压后无需对硬膜

及硬膜下结构进行处理，亦有学者在减压的基础上

表 1 本组患者手术前后基本信息
Table 1. Essential data of the patients in this group

序号

1
2
3
4
5
6
7
8
9

10
11
12
13
14
平均值（x ± s）

t值

P值

性别

男

男

女

女

女

女

女

女

女

女

女

男

男

女

年龄
（岁）

24
28
44
31
37
20
43
22
42
44
24
51
19
19

临床诊断

BI AAD AOA KFS
BI AAD AOA
BI AAD AOA
BI AAD AOA
BI AAD AOA
BI AAK AOA KFS
BI AAD AOA
BI AAD AOA
BI AAD AOA KFS
BI AAD AOA
BI AAD AOA
BI AAD AOA KFS
BI AAD AOA KFS
BI AAD AOA

手术方式

C0 ~ 3，PFD
C0 ~ 2，PFD
C0 ~ 2，PFD
C0 ~ 2，PFD
C0 ~ 2，PFD
C0 ~ 2，PFD
C0 ~ 2，PFD
C0 ~ 2，PFD
C0 ~ 2，PFD
C0 ~ 2，PFD
C0 ~ 2，PFD
C0 ~ 2，PFD
C0 ~ 2，PFD
C0 ~ 2，PFD

随访时间
（月）

53
50
48
45
45
45
40
36
36
32
31

6
6
6

JOA 评分

术前

13
13
13
14
14
12
11
12
12
15
13
13
17
11

13.07 ± 1.59
9.946
0.000

术后

16
16
15
16
17
15
14
15
16
17
15
15
17
14

15.57 ± 1.02

脊髓空洞（mm）
术前

8.73
6.92
7.05
6.87
6.11
7.30
5.97
8.78
8.60
9.13
9.66
2.60
6.98
3.93

7.05 ± 1.98
7.271
0.000

术后

1.12
1.22
2.46

0
1.95
5.25
2.73
1.16
3.73
6.38

0
2.32
2.59

0
2.21 ± 1.91

注：BI：颅底凹陷；AAD：寰枢椎脱位；AOA：寰枕融合；KFS：Klippel⁃Feil 综合征；PFD：颅后窝减压术
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图 1 女性患者，22 岁。临床表现为枕颈部疼痛，双侧上肢麻
木和双侧下肢腱反射亢进；JOA 评分 12 分。影像学检查显
示，颅底凹陷、寰枢椎脱位、寰枕融合、颈胸段脊髓空洞及
ChiariⅠ型畸形 1a 术前侧位 X 线检查 1b 术前矢状位
MRI 检查 1c 术前矢状位 CT 重建 1d 术后 6 个月时 CT
重建成像，寰枢椎脱位和颅底凹陷得到解剖学复位，枕颈达
骨性融合；脊髓空洞较术前明显改善 1e 术后 6 个月时
MRI 检查提示脊髓空洞较术前明显改善。术后随访 36 个月，
临床症状得到明显改善，JOA 评分提高至 15 分 图 2 女性
患者，37 岁。临床表现为枕颈部疼痛，双侧上肢麻木，四肢轻
瘫 6 个月、加重 1 个月；JOA 评分 14 分 2a 术前矢状位 CT
重建显示，颅底凹陷、寰枢椎脱位、寰枕融合、脊髓空洞和
ChiariⅠ型畸形 2b 术前 MRI 检查显示，颅底凹陷、寰枢椎
脱位、寰枕融合、脊髓空洞和 ChiariⅠ型畸形 2c 术后 7 个
月时 MRI 检查显示脊髓空洞明显缩小 2d 术后 7 个月时
CT 重建显示颅底凹陷和寰枢椎脱位达解剖学复位 2e 术
后 18 个月侧位 X 线检查显示枕颈骨性融合，JOA 评分 17 分

Figure 1 The patient is 22 year⁃old female, who complains headache of occipito⁃vertebral junction, hypoaesthesia of bilateral arms. Her
physical examination indicates hyper ⁃ reflexia of bilateral legs. The JOA score is 12 preoperatively. X ⁃ ray, CT, and MRI study indicate
there exist basilar invagination, atlantoaxial subluxation, axial assimilation, and syringomyelia within cirvicothoracic spinal cord and CM ⁃
Ⅰ. Lateral X⁃ray study preoperatively (Panel 1a). Sagittal MRI study preoperatively (Panel 1b). Sagittal CT study preoperatively (Panel
1c). CT study 6 months after operation indicates anatomical reduction of atlantoaxial subluxation and basilar invagination, and a bony
fusion is achieved. Syringomyelia is improved (Panel 1d). MRI study 6 months after operation indicates a well improvement of
syringomyelia. She is followed for a period of 36 months. Her symptoms show well improvement and JOA score increases to 15 (Panel
1e) Figure 2 The patient is 37 year⁃old female. She complains of headache at occipito ⁃vertebral junction, with numbness of bilateral
arms and weakness of extremities for 6 months, which aggravated during 1 month before admission. Her JOA score is 14. Sagittal
reconstruction of CT study indicates basilar invagination, atlantoaxial subluxation, C1 assimilation, syringomyelia and CM ⁃Ⅰ (Panel 2a).
MRI study preoperation indicates the same with basilar invagination, atlantoaxial subluxation, C1 assimilation, syringomyelia and CM ⁃Ⅰ
(Panel 2b). MRI study performed 7 months after operation indicates the syringomyelia shrinks obviously (Panel 2c). CT study 7 months
after operation indicates anatomical reduction of atlantoaxial subluxation and basilar invagination (Panel 2d). Occipito⁃cervical bony fusion
is found 18 months after operation by X⁃ray study and JOA score is 17 (Panel 2e)
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行硬膜外层切开、硬膜扩大成形、扁桃体切除或电

灼缩小等。不同的手术方式报道的治疗效果亦存

在差异。鉴于此，2008 年 Durham 和 Fjeld⁃Olenec［11］

针对单纯颅后窝减压术和颅后窝减压术联合枕大

池成形术治疗 ChiariⅠ型畸形的疗效进行了系统评

价和 Meta 分析。其分析结果显示，相对于单纯颅后

窝减压术，颅后窝减压联合枕大池成形术除了可减

少再次手术的可能外，对改善患者预后和缩小脊髓

空洞并无明显优势，而且更容易引起较高的脑脊液

相关性并发症。

二、后路复位内固定并颅后窝小骨窗减压治疗

合并寰枢椎脱位、颅底凹陷和脊髓空洞症的 Chiari
Ⅰ型畸形的可行性及临床疗效分析

颅底凹陷合并寰枢椎脱位是颅颈交界区较常

见的畸形。在 Goel 等［7］报告的 190 例颅底凹陷患者

中 46.32%（88 例）合并有寰枢椎脱位。目前，对于颅

底凹陷合并寰枢椎脱位的治疗方式尚不统一，分歧

在于手术方式及是否为“不可复性”寰枢椎脱位。

经口腔齿状突切除术行前方减压，可以暂时缓解患

者临床症状，但是有研究指出经前路齿状突切除术

后会破坏脊柱的稳定性［12⁃13］。Goel［14］报告 3 例齿状

突切除术后出现颅底凹陷逐渐加重进而导致症状

再次恶化的病例，需再次手术行经后路内固定。前

路经口腔齿状突切除并后路内固定术治疗寰枢椎

脱位取得了较好的疗效，但是手术操作步骤复杂，

而且对颅底凹陷患者的齿状突高位，可进入斜坡的

后方，从而增加了手术难度［6，15］，经前路齿状突切除

术后的高并发症发生率亦一直为临床医师所顾

忌。Wang 等［4］报告 33 例“不可复性”寰枢椎脱位经

前路的手术经验，首先经前路松解寰枢关节而不切

除齿状突，然后同期行后路寰枢椎内固定术；术后

33 例中 25 例取得了完全性解剖学复位、8 例取得部

分复位。Jian 等［3］报告 29 例颅底凹陷合并寰枢椎脱

位直接经后路复位内固定术的临床经验，其手术方

式相对简单，术中直接经后路行寰枢椎脱位复位和

枕颈内固定、植骨融合术，未行术中牵引；术后 28 例

患者达到 50%以上解剖学复位，术后平均随访 18 个

月，无一例需要再次手术。综上所述，直接经后路

复位、枕颈内固定术可以达到理想的复位效果，而

且手术操作相对简单，手术风险相对较低。

Milhorat 等［16］1999 年报告 364 例症状性 Chiari
Ⅰ型畸形病例，其中 11.81%（43/364）合并颅底凹

陷。颅底凹陷、寰枢椎脱位合并 ChiariⅠ型畸形的

患者临床发病率相对较低，但并非少见，对于其治

疗方式目前尚在探索中。临床治疗过程中如果忽

视了前方的骨性异常，而仅行颅后窝减压术，术后

可 能 出 现 临 床 症 状 与 体 征 的 进 一 步 加 重 。 在

Menezes［17］2008 年报告的一组病例中，有 35% ~ 40%
的患者于单纯颅后窝减压术后出现临床症状恶

化。Goel 和 Achawal［18］1995 年报告 5 例 ChiariⅠ型

畸形合并寰枢椎脱位的病例，强调指出在进行脱位

复位内固定的同时应进行颅后窝减压术。Goel 等［7］

认为，ChiariⅠ型畸形与颅后窝容积减少有关，故而

导致小脑扁桃体下疝；小脑扁桃体下疝形成后可使

脑脊液循环通路阻断，诱发脊髓空洞症［19］。Goel 和
Sharma［5］2005 年报告 12 例脊髓空洞症合并颅底凹

陷和寰枢椎脱位的病例，其中 8 例合并 ChiariⅠ型畸

形，经后路复位内固定后所有患者临床症状与体征

均获得改善，但由于内固定物的影响，无法评价 MRI
上 空 洞 大 小 的 变 化 。 Fenoy 等 ［20］2008 年 报 告 了

ChiariⅠ型畸形的治疗经验，他们将所有患者按照是

否合并寰枢椎脱位和颅底凹陷分为 4 组，其中伴前

方原发性脑干压迫和获得性寰枢椎脱位的病例约

占 69.23%（162/234），所有患者除了行颅后窝减压

术外还同时行枕颈内固定和融合术，术后 92.31%
（216/234）的患者临床症状与体征获得明显改善。

本组 14 例患者，我们均在原治疗寰枢椎脱位和颅底

凹陷的基础上［3，21⁃23］对其所合并的 ChiariⅠ型畸形施

行颅后窝减压术，所有患者复位均达 50%以上或解

剖学复位，术后平均随访 34 个月，其中 3 例患者脊

髓空洞完全消失，所有患者术后脊髓空洞均不同程

度缩小，临床症状缓解率达 100%。

三、结论

对于 ChiariⅠ型畸形合并颅底凹陷、寰枢椎脱

位和脊髓空洞症的患者，在兼顾前方骨性畸形的病

理生理过程行经后路直接复位内固定术的同时，需

扩大颅后窝的容积，行颅后窝小骨窗减压可达到满

意的治疗效果，不仅能够缓解患者症状与体征，中

远期还可明显缩小脊髓空洞的大小。
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为了推动我国帕金森病及其他运动障碍疾病研究领域的进一步发展，提高全国神经科医师对此类疾病的认识和诊治水

平，由中华医学会神经病学分会帕金森病及运动障碍学组和《中华神经科杂志》编辑委员会联合举办的“第八届全国帕金森病

及其他运动障碍疾病学术研讨会”拟定于 2012 年 10 月在湖南省长沙市举办。届时将邀请著名专家授课，并进行大会论文交

流。欢迎大家积极投稿。参会者将授予国家级继续医学教育Ⅰ类学分 10 分。

1. 征文内容 有关帕金森病及其他运动障碍疾病（包括帕金森病、小舞蹈病、肝豆状核变性、肌张力障碍、特发性震颤、亨

廷顿病、抽动秽语综合征、迟发性运动障碍等）的基础和临床研究方面的论文均可投稿。

2. 征文要求 尚未在国内外公开发表的论文摘要（800 ~ 1000 字）1 份，请按照目的、方法、结果和结论格式书写，并于文题

下注明作者姓名、工作单位、通讯作者、联系方式和 Email 地址。

3. 投稿方式 采用邮寄或 Email 方式投稿均可。Email 地址：cjn@cma.org.cn 或 zhsjkzz@126.com。主题中请注明“帕金森病

会议征文”字样。

4. 截稿日期 2012 年 8 月。以 Email 发送时间为准。

5. 联系方式 北京市东四西大街 42 号《中华神经科杂志》编辑部。邮政编码：100710。联系人：高蓓蕾。联系电话：（010）
85158265。传真：（010）85158380。Email 地址：zhsjkzz@126.com。
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