
Chiari 畸形Ⅰ型（Chiari malformation type Ⅰ，

CMI）是一种以小脑扁桃体下疝至枕骨大孔平面以

下为主要特征的先天性发育异常疾病，也可伴发脑

桥及延髓的下疝和后颅窝部位的骨性结构发育不

良；此类患者常伴有脊髓空洞症，可导致节段性分

离性感觉障碍、神经元性运动障碍等症状。约有

10%的Chiari畸形患者以脊柱侧弯为首发症状，严

重的侧弯畸形将影响患者的心肺功能，目前手术矫

形是针对脊柱侧弯唯一有效的治疗方式，而Chiari
畸形及脊髓空洞会增加脊柱侧弯矫正手术的风险，

并对脊柱侧弯矫正手术预后及矫正效果产生影响，

甚至危及生命，因而在行脊柱侧弯矫正手术前，需

要针对Chiari畸形进行手术治疗。后颅窝减压及硬

膜重建术是治疗Chiari畸形Ⅰ型的传统方法，被许

多外科医生作为治疗Chiari畸形的首选手术方案。

作者所在团队采用小脑扁桃体切除术通过对小脑

扁桃体下疝部分进行切除，从而恢复脑脊液正常循

环，改善患者症状。目前对于以上两种术式临床效

果研究较少，为探究两种术式的临床治疗效果，本

研究收集了南京医科大学附属上海市第十人民医

院 2012年 1月—2017年 11月收治的Chiari Ⅰ型畸

形患者 135例，回顾性分析评价两种手术效果及术

后并发症情况。

1 对象和方法

1.1 对象

采用回顾性队列研究的方法，收集本院2012—
2017年Chiari畸形Ⅰ型病例。纳入标准：MRI正中

矢状面上小脑扁桃体下疝低于枕骨大孔 5 mm以

上。排除标准：既往接受过Chiari畸形手术；寰枕融

合、寰枢椎脱位、齿状突型颅底凹陷等复杂畸形；继

发性或其他类型Chiari畸形；合并其他系统严重基础

性疾病。本研究初筛患者183例，其中观察组90例，

接受小脑扁桃体切除术，对照组 93例，接受后颅窝

减压及硬膜重建术；经过纳入标准筛选，观察组中

18例因失访被排除，3例因主要结局指标缺失被排

除；对照组中 15例因失访被排除，10例因主要结局

指标缺失被排除，2例因严重的心血管基础性疾病

被排除。最终本次研究共纳入 135例，其中观察组

69例，对照组 66例。两组间性别、年龄等基线指标

无明显统计学差异（表1）。
1.2 方法

1.2.1 手术方式

全身麻醉完成后，患者取俯卧位，三点式头架

固定头部。取枕颈部后正中切口，上至枕外粗隆下

2 cm，下端平第3颈椎棘突水平。逐层切开分离，暴
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露枕骨寰椎弓部。观察组用动力电钻颅骨钻孔 2
枚，用铣刀结合磨钻形成后颅窝骨窗，上至枕大孔

上2 cm，打开枕骨大孔，侧方暴露各1.5 cm。距中线

约 0.5 cm弧形切开硬脑膜上至枕大孔上约 1 cm，下

平第 1颈体下缘，并于第 1椎体上缘与枕窦之间横

向切开硬脑膜至过中线，悬吊硬膜，分离蛛网膜黏

连，于软膜下分别切除下疝左右两侧小脑扁桃体至

显露中央管开口，创面彻底止血后无菌生理盐水冲

洗。严密缝合硬膜，骨瓣以钛帽、钛钉回纳固定。逐

层缝合。对照组咬骨钳咬除颅骨至枕大孔上1.5 cm，

侧方暴露各1.5 cm，纵行切开硬脑膜，牵开剥离寰枕

筋膜，保留蛛网膜完整，采用人工硬膜修补硬膜并

扩大成形。逐层缝合。

1.2.2 随访及临床数据收集

门诊随访患者术后3个月、6个月和1年时的症

状改善情况、脊髓空洞缓解程度等资料。具体临床

指标包括：围手术期患者一般资料，包括手术出血

量、住院时间；术后并发症，指术后第 1天至出院期

间出现的发热、脑积水、切口感染、颅内感染等并发

症，主要依据患者临床表现、血液及脑脊液化验及

CT、MRI检查情况判断；脊髓空洞改善情况，术后定

时复查头颈MRI，观察并记录脊髓空洞变化情况，脊

髓空洞改善定义为空洞最大前后径缩小>20%。

1.3 统计学方法

采用R软件包进行统计分析；一般资料的基线

指标比较，依据数据类型及正态分布情况，分别采

用 t检验、Wilcoxn秩和检验或卡方检验；结局指标分

析中，不良反应发生率、症状改善率根据数据的过

度离势和数据类型，采用 Logistic回归或 Poisson回

归，住院天数采用广义线性模型；基线指标中计数

资料的亚组分析采用Mantel⁃Haenszel法的随机效应

模型进行拟合；敏感性分析分别采用单因素分析和

决策树模型，其中决策树模型考虑基线指标中非手

术因素的结果。P ≤ 0.05为差异有统计学意义。

2 结 果

2.1 短期临床

所有患者均顺利完成手术，术后无死亡及小脑

梗死病例，主要结局指标如表 2所示。观察组平均

住院时间短于对照组（P < 0.05）；观察组共计发生术

后不良反应3例（4.3%），对照组12例（18.2%），危险

比为0.00（95%CI：0.00~0.06），P < 0.05；其中对照组

发生2例颅内感染，3例脑积水，7例伤口感染；观察

组发生 3例伤口感染，无其他并发症发生。观察组

平均住院时间短于对照组，危险比为 0.00（95%CI：
0.00~0.00），P < 0.05。

回归分析结果表明，术后出血量与手术方式存

在交互作用，危险比 1.02（95%CI：1.00~1.04），P=
0.013，其余基线指标与手术方式无交互作用。

2.2 长期随访

回顾两组历次复查资料，多数患者症状得到改

善。观察组随访 1年后症状改善率为 87.0%，对照

组随访 1年症状改善率为 66.7%，观察组总体症状

改善率高于对照组，危险比为 4.75（95%CI：1.44~

表1 患者一般资料比较

指标

性别［男，n（%）］

年龄［岁，（x ± s）］

症状［n（%）］

感觉障碍

肌力下降

肌肉萎缩

脊髓空洞

脊柱侧弯

四肢疼痛

痛温觉障碍

头颈疼痛

眩晕

饮水呛咳

步态不稳

肢体麻木

手术出血量［mL，（x ± s）］

观察组（n=69）
30（43.5）

33.17 ± 19.69

3（4.3）
24（34.8）
6（8.7）

54（78.3）
33（47.8）
6（8.7）
3（4.3）

24（34.8）
09（13.0）
3（4.3）
0（0.0）

32（46.4）
171.74 ± 131.02

对照组（n=66）
36（54.5）

033.45 ± 10.34

3（4.5）
18（27.3）
6（9.1）

48（72.7）
28（42.4）
3（4.5）
3（4.5）

30（45.5）
15（22.7）
0（0.0）
0（0.0）

33（50.0）
175.00 ± 67.51

t/χ2值

1.654
9.274
0.559

28.014
0.003
0.888
1.601
0.934
2.935
2.164
0.006
0.003
1.654
9.274
0.559

28.014

P值

0.265
0.918
0.673
1.000
0.450
1.000
0.584
0.647
0.534
1.000
0.276
0.213
0.259
1.000
0.803
0.857
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19.41），P < 0.05。术后 1年复查MRI示多数合并脊

髓空洞的患者脊髓空洞改善，观察组改善率为

94.4％（51/54），优于对照组的 81.2％（39/48），危险

比4.70（95%CI：1.16~26.52），P < 0.05。
敏感性分析表明，脊髓空洞的改善率结果不稳

定，在考虑性别、年龄、手术方式、手术出血量等因

素后，危险比由 3.92变为 4.70，差异有统计学意义

（P=0.046）。
2.3 不良反应影响因素的亚组分析

亚组分析提示，两组间男性、脊髓空洞、肢体麻

木对不良反应率有影响，单因素分析显示部分指标

的危险比有统计学意义，表明有混杂效应（表3）。
2.4 术前患者决策树模型

对不良反应率、不良反应事件、症状改善率进

行决策树模型拟合，手术方式对不良反应率（图1）、

不良反应事件（图 2）无决定性作用，对症状改善率

（图3）有决定作用，5折交叉验证和数据模拟结果表

明，3个模型误判率在7.29%~12.76%（图4），模型拟

合效果比较理想。

3 讨 论

小脑扁桃体下疝对延髓的压迫只是造成脊髓

空洞的可能原因之一［1］。有研究认为下疝的小脑扁

桃体与延髓阻碍了枕大池的脑脊液循环［2］，同时脑

脊液收缩期逐渐加强的压力作用于脊髓导致脊髓

空洞形成［3］。因此手术治疗Chiari畸形合并脊髓空

洞的重点在于选择合适的扩大后颅窝容积术式，在

恢复枕大孔区脑脊液动力学循环及脊髓血液循环通

畅的同时，解除相对狭小的后颅窝、下疝的小脑扁桃

体、脊髓空洞液体对小脑、脑干、脊髓的压迫［4-5］。

后颅窝减压+硬膜切开扩大成形术仍是治疗

Chiari Ⅰ型畸形的主要手段，该术式虽然扩大了后

颅窝的容积，减轻了枕大孔受压引起的症状，但没

有解决下疝扁桃体压迫延髓的问题，脑脊液循环通

路没有恢复正常，且可能会引起小脑下垂、脑脊液

漏、脑干下垂等并发症，加重临床症状，从而导致手

术失败。大宗病例分析报道减压骨窗大小在3 cm×

表3 不良反应影响因素的亚组分析

亚组

性别

男

女

感觉障碍

是

否

肌力下降

是

否

肌肉萎缩

是

否

脊髓空洞

是

否

脊柱侧弯

是

否

四肢疼痛

是

否

痛温觉障碍

是

否

头颈疼痛

是

否

眩晕

是

否

饮水呛咳

是

否

步态不稳

是

否

肢体麻木

是

否

对照组

［n（%）］

3（8.33）
09（30.00）

0（0.00）
12（19.05）

03（16.67）
09（18.75）

006（100.00）
06（10.00）

06（12.50）
06（33.33）

06（21.43）
06（15.79）

0（0.00）
12（19.05）

0（0.00）
12（19.05）

0（0.00）
12（33.33）

03（20.00）
09（17.65）

0（0.00）
12（18.18）

0（0.00）
12（18.18）

09（27.27）
3（9.09）

P值

0.013

0.021

0.078

0.135

0.029

0.201

0.343

0.021

0.797

0.027

0.016

0.021

0.034

观察组

［n（%）］

0（0.00）
3（7.69）0

0（0.00）
3（4.55）0

2（8.33）0
1（2.22）0

0（0.00）
3（4.76）0

2（3.70）0
1（6.67）0

0（0.00）
3（8.33）0

1（16.67）
2（3.17）0

0（0.00）
3（4.55）0

2（8.33）0
1（2.22）0

0（0.00）
3（5.00）0

1（33.33）
2（3.03）0

0（0.00）
3（4.35）0

3（9.38）0
0（0.00）

危险比（95%CI）

0.17（0.01~3.18）
0.26（0.08~0.87）

—

0.24（0.07~0.81）

0.50（0.09~2.69）
0.12（0.02~0.90）

0.08（0.01~1.10）
0.48（0.12~1.82）

0.30（0.06~1.40）
0.20（0.03~1.48）

0.07（0.00~1.11）
0.53（0.14~1.95）

1.62（0.09~30.10）
0.17（0.04~0.71）

—

0.24（0.07~0.81）

6.22（0.31~123.71）
0.07（0.01~0.49）

0.23（0.01~4.03）
0.28（0.08~0.99）

—

0.17（0.04~0.72）

—

0.24（0.07~0.81）

0.34（0.10~1.16）
0.13（0.01~2.38）

表2 主要结局评价

结局

不良反应发生率［n（%）］

症状改善率［n（%）］

脊髓空洞改善率［n（%）］

住院天数（d，x ± s）

观察组

（n=69）
3（4.3）

60（87.0）
51（94.4）

15.61 ± 5.64

危险比（95%CI）
0.20（0.04~0.68）
3.33（1.44~8.29）
3.92（1.09~18.57）
0.01（0.00~0.12）

P值

0.018
0.007
0.051
0.001

对照组

（n=66）
12（18.2）
44（66.7）
39（81.2）

20.77 ± 11.75

危险比（95%CI）
0.00（0.00~0.06）
4.75（1.44~19.41）
4.70（1.16~26.52）
0.00（0.00~0.00）

P值

0.001
0.019
0.046

＜0.001
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4 cm为宜，过小枕大孔区减压不充分，过大则存在

小脑下移的可能，而切除小脑扁桃体同样能解除对

延、颈髓的压迫，使后颅窝内腔（第四脑室底池）容

积扩大［2］。目前关于是否切除下疝的小脑扁桃体达

到减压目的仍存在争议［6-7］。

与传统小脑扁桃体下疝切除术“Y”型切开硬膜

不同，作者所在治疗组采用距中线约 0.5 cm弧形切

开硬脑膜上至枕大孔上约 1 cm，下平第一颈体下

缘，并于第一椎体上缘与枕窦之间横向切开硬脑

膜至过中线的方式切开硬膜，在保证术野的同时，

尽可能避免损伤枕窦，从而减少因此产生的出血、

手术时间过长等术中事件及术后不良反应；同时

降低了严密缝合硬脑膜的难度，缩短了手术时

间。对于硬膜严密缝合困难的病例，采用肌肉片

覆盖缺口并固定，避免了人工材料植入带来的感

染、排异等反应。

肌肉萎缩，饮水呛咳
无

2% 4%
13% 81%

女yes no
无

1% 2%
8% 89%

无
1% 4%

11% 83%
无

1% 6%
15% 78%

无
0% 2%

25% 53%
无

0% 30%
0% 70%

年龄≥27

年龄≥21

年龄＜29

脊髓空洞，肢体麻木

无
0% 12%
0% 88%

无
2% 0%

11% 87%
无

0% 0%
0% 100%

无
0% 0%
4% 96%

脑积水
0% 60%
0% 40%

伤口感染
0% 0%

100% 0%
伤口感染
22%0%
56%22%

节点底部4项数字分别表示落入该节点的样本发生颅内感染、

脑积水、伤口感染和无不良反应的概率，若落入该节点样本发生不

良反应的概率小于50%则该节点显示为“无”，反之显示为发生概率

最大的不良反应名称。

图2 不良反应发生事件决策树
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低
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低
30%

低
12%

低
13%

低
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高
100%

高
78%

男yes no

节点底部数字表示落入该节点的样本发生不良反应的概率，若

落入该节点样本发生不良反应的概率小于 50%则该节点显示为

“低”，反之显示为“高”。

图1 不良反应发生率决策树
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后颅窝减压
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男yes no
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75%
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13%
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节点底部数字表示落入该节点的样本症状改善的概率，若落入

该节点样本症状改善概率大于50%则该节点显示为“好”，反之显示

为“差”。

图3 症状改善决策树

图4 各决策树模型误判率
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作者所在医院不同治疗组分别采用硬膜成形

术、扁桃体切除术等方法治疗Chiari畸形，有效率为

77％。对患者术后近期并发症分析发现，观察组术

后不良反应率低于于对照组．差异具有统计学意

义（P < O.05），这与既往研究结果有所不同；有研究

表明小脑扁桃体切除术的不良反应率与硬膜切开

及扩大成形术相当，但术后头晕头痛的发生率高于

硬膜切开扩大成形术，这可能与术者操作及术后治

疗差异有关。对照组不良反应中颅内感染及脑积

水的发生可能与术中用于扩大修补硬膜的人工材

料引起的排异反应有关。术后切口感染考虑主要

是由手术后换药时无菌操作不当导致的［8］。本研究

中提出术前决策树模型，提示手术方式对术后不良

反应的发生有决定作用，使用决策树模型可在一定

程度上预估术后不良反应发生的概率。

随着医学事业的发展，越来越多的新手术方法

被应用到Chiari畸形的治疗中来。Kadir等［9］报道了

使用神经内镜技术行后颅窝单纯减压治疗Chiari畸
形的方法；然而不同术式对Chiari畸形的治疗效果

及术后不良反应事件发生率，不同中心的数据结论

大不相同；国内外多篇文献报道了后颅窝减压及硬

膜切开术与小脑扁桃体下疝切除术治疗效果相当，

但术后不良反应率低于小脑扁桃体下疝切除术，这

与本研究结果有所不同；可能与样本量仍不足、不

同术者操作等因素有关。

本研究还存在一定的不足。本研究随访时间

较短，无法反映不同术式长期的预后结果。本研究

样本量较少且为临床队列回顾性分析，无法对某些

组间因素进行控制，且缺少系统性预后评估系统。

因此研究结论需结合权威 Chiari畸形预后评分系

统，进一步通过多中心、大样本、多数据的前瞻性临

床研究验证。

综上所述，手术治疗是Chiari Ⅰ型畸形并脊髓

空洞的重要治疗手段，小脑扁桃体切除术治疗Chi⁃

ari Ⅰ型畸形症状改善率优于硬膜扩大修补术，且术

后不良反应率、住院时长低于硬膜扩大修补术。因

此治疗Chiari畸形Ⅰ型根据患者的具体情况可优先

考虑行小脑扁桃体切除术。
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