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改良小脑扁桃体切除联合后颅窝小骨窗减压扩容术治疗
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合并脊髓空洞症
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!摘要"

!

目的
!

探讨软膜下切除小脑扁桃体联合后颅窝小骨窗减压扩容术治疗合并脊髓空洞症的
LM-)1-F

&

畸形的手术

改良方式及疗效)

方法
!

回顾性分析
!"#!

年
#

月至
!"#C

年
#

月采用显微外科技术行软脑膜下小脑扁桃体切除联合小骨窗

减压扩容改良术治疗
!H

例合并脊髓空洞症的
LM-)1-F

&

畸形患者的临床资料)手术方法!取俯卧头颈同轴位#术中行后颅窝小

骨窗减压#打开寰椎后弓&在保持软脑膜完整的前提下将小脑扁桃体下疝入颈椎管内部分作软膜下切除&行四脑室正中孔处粘

连松解&切开的蛛网膜与硬膜缘缝合避免形成医源性死腔&最后用自体筋膜修补减张缝合硬膜#全程控制脑脊液释放速度)

结

果
!

术后随访
!C

例#失访
$

例)

!%

例患者术后近期$

#

年内%疗效评价为有效$有效率
H$=È

%#术后
&

个月后复查
6GA

见延

髓和上颈髓后方压迫解除#小脑扁桃体下缘升至枕骨大孔以上平面#下疝解除#脊髓空洞明显缩小或消失)

结论
!

显微神经

外科手术改良软脑膜下小脑扁桃体切除联合后颅窝小骨窗减压扩容术是治疗
LM-)1-F

&

畸形并脊髓空洞症的一种有效方法)
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小脑扁桃体下疝畸形也称
LM-)1-

畸形 $

LM-)1-

,)34/1,)7-/2;

#

L6

%#是颅颈交界区最常见的先天

性畸形之一#临床表现为小脑下部或伴有尾端脑干

及第四脑室结构畸形#向枕骨大孔外疝出并进入椎

管内#由于其常伴发脊髓空洞症$

;

8

1-2

N

/,

8

+3-)

#

56

%#故常合称为
LM-)1-

畸形合并脊髓空洞症

$

LM-)1-,)34/1,)7-/2F;

8

1-2

N

/,

8

+3-)

#

L6F56

%

,
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)

根据临床及影像学表现可分为
C

型#其中
LM-)1-F

&

型最为常见#该型是以小脑扁桃体尾向移位疝入椎

管且不伴有明显脑干及脑室畸形为特征性表现的先

天性畸形)迄今为止#对于有症状的确诊患者#外科

手术治疗被证明是唯一有效的治疗方法,

!

-

#目前临

床上存在多种术式#其适应证*手术方式和疗效仍存

在争议)如何改良手术方式#提高患者生活质量已

成为临床亟待解决的难题之一)我们
!"#!

年
#

月

至
!"#C

年
#

月采用显微外科技术行改良软脑膜下

小脑扁桃体切除联合小骨窗减压扩容术治疗
!H

例

症状较重且合并脊髓空洞症的
LM-)1-F

&

畸形患者#

术后总体疗效较为满意#现报告如下)

?

!

资料和方法

#=#

!

一般资料
!

本组患者
!H

例#均症状较重#迁延

时间较长)男
#E

例#女
##

例#年龄
!C

"

&E

岁#平均

$

C&=!aE=C

%岁#病程
H

个月至
##

年#平均$

%=#a

"=B

%年)主要临床表现!$

#

%枕大孔区脊神经根受压

症状#表现为后枕颈部疼痛及活动障碍
!E

例&$

!

%小

脑功能损伤或脊髓性共济失调#表现为步态不稳及

肢体运动共济失调
#!

例#水平眼震
%

例&$

%

%腹侧颈

髓受压致锥体束损伤#表现为肢体肌力下降*肌萎

缩*腱反射亢进
#H

例&$

C

%后组颅神经损害致声嘶*

饮水呛咳等表现者
#C

例&$

$

%脊髓空洞症状#主要表

现为节段性分离性感觉障碍*肢体无力*手掌及上肢

肌肉萎缩等
#&

例#

%

例严重者出现排尿障碍)

#=!

!

影像学表现
!

!H

例患者术前均行头颅
6GA

检查#符合
LM-)1-F

&

型畸形合并脊髓空洞症影像学

特征#包括后颅窝容积狭小*枕大池明显减小*小脑

扁桃体向尾端疝出枕大孔平面
$,,

以上*延髓和

上颈髓牵拉受压向前移位)

!H

例患者脊髓空洞全

部局限于颈胸段#呈不规则及不对称的纵长形或念

珠状#其中单纯颈段脊髓空洞
B

例#单纯胸段脊髓空

洞
%

例#合并颈*胸段脊髓空洞
#H

例)

#=%

!

手术方法
!

本组病例全部实施全身静吸复合

麻醉#取俯卧位#根据术前临床表现和延髓*上颈髓

背侧受压程度#采用头颈同轴或头位稍前屈下垂#

6)

8

4-+3*

头架固定)取枕外隆突至第
%

颈椎棘突连

线做枕下后正中直切口#沿项白线逐层分离皮下组

织及肌层#留取皮下筋膜片备用)显露枕骨鳞部*枕

大孔及寰椎后弓)枕骨鳞部钻孔后铣刀锯开骨瓣#

咬骨钳咬除枕骨大孔下缘至双侧寰枕关节边缘及寰

椎后弓#形成后颅窝大小约
%=$(,d%=$(,

骨窗)

松解切除部分增厚的寰枕筋膜#显微镜下'

Y

(形剪

开硬膜#分离硬膜内层与蛛网膜的粘连#松解小脑扁

桃体与背侧延髓及上颈髓粘连的蛛网膜#控制脑脊

液释放速度&采用双极电凝低频弱电流将小脑扁桃

体疝出部分做软膜下切除#术中尤其注意保护两侧

的小脑后下动脉#探查并松解四脑室正中孔处粘连#

观察正中孔处脑脊液搏动性释放#术中尽可能保持

小脑扁桃体表面软膜完整#严格止血并冲洗干净#将

切开的蛛网膜与硬脑膜缘缝合在一起#保持枕大池

蛛网膜完整#避免术后粘连并有利于枕大池重建#以

留取的自体筋膜扩大成型硬脑膜并严密缝合#渗漏

处用医用胶加肌肉修补)止血彻底后逐层严密缝合

肌肉及筋膜#多数不放置引流#后枕部加压包扎)

#=C

!

术后疗效评价
!

术后定期复诊及头颅
6GA

复

查#了解神经系统症状和体征变化情况)按照
R)7/1

等,

%

-的术后评定量表#依据患者症状和体征的改善

程度分为完全缓解*好转*稳定及恶化)稳定指症状

或体征无明显改变&恶化指原有症状或体征加重)

症状和体征完全缓解*好转及稳定者视为有效)

B

!

结
!

果

!=#

!

术中及术后情况
!

!H

例手术均顺利完成#无

脑干*小脑及重要血管损伤#术中见绝大多数病例小

脑扁桃体与背侧延髓*上颈髓存在不同程度的增生

和粘连#约
#%

例四脑室下端脊髓中央管闩部可见淡

黄色薄膜#

#&

例正中孔流出道处与上覆扁桃体组织

存在不同程度的粘连)术后脑脊液漏致早期发热并

枕部皮下积液
!

例#经腰大池置管引流及皮下穿刺

抽液加压包扎后好转&

#

例术后高热经脑脊液送检

证实为颅内感染#经定期腰椎穿刺鞘内给药等治疗

后炎症控制&切口脂肪液化
#

例&无死亡患者)

!=!

!

临床症状改善情况
!

术后随访
&

个月至
#

年#

.

E!##

.



书书书

　　 　

　　 　 　　　 　 　　　 　

第
#"

期
=

黄
!

巍#等
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改良小脑扁桃体切除联合后颅窝小骨窗减压扩容术治疗
LM-)1-F

&

畸形合并脊髓空洞症

共随访到
!C

例患者#其中症状和体征完全缓解
$

例

$

!"=È

%#好转者
#%

例$

$C=!̀

%#症状稳定者
$

例

$

!"=È

%#症状恶化
#

例$

C=!̀

%#手术有效率

H$=È

)

!=%

!

影像学复查
!

!C

例随访复诊患者均行头颅

6GA

检查#见小脑扁桃体切除后均上升到枕骨大孔

水平以上#小脑延髓外观形态良好#延髓及上颈髓后

方压迫解除&多数病例脊髓空洞明显减小或消失#其

中有
&

例脊髓空洞完全消失#

#$

例脊髓空洞较术前

明显缩小#

%

例脊髓空洞较术前无变化)

!=C

!

典型病例
!

患者为
%$

岁女性#以进行性后枕

颈部疼痛
!"

余年*右上肢无力
!

个月余就诊#结合

6GA

检查确诊为
LM-)1-F

&

例畸形合并脊髓空洞)

由于患者存在脑干腹侧锥体束受压损伤表现#术中

采用俯卧头颈同轴体位$图
#'

%#常规后颅窝开颅#

铣刀配合咬骨钳形成约
%=$(,d%=$(,

大小骨窗

并开放寰椎后弓#松解增厚的寰枕筋膜#触及硬膜张

力较高#脑搏动稍弱#予以甘露醇脱水后剪开硬膜及

蛛网膜#缓慢释放脑脊液后见局部增厚发白的蛛网

膜塌陷贴附于延髓表面#将其游离缘与硬脑膜切缘

缝合以解除贴附并消灭硬膜下死腔$图
#b

*

#L

%#见

双侧小脑扁桃体下疝明显#以低频弱电流下行软膜

下疝出部分切除#使其剩余部分均位于枕骨大孔水

平以上$图
#@

%#探查四脑室正中孔后对其开口及附

近蛛网膜粘连部分进行松解#观察脑脊液搏动较术

前有明显好转#释放量明显增加#对附近两侧的小脑

后下动脉妥为保护#避免损伤$图
#O

*

#K

%)最后以

自体筋膜扩容修补硬脑膜)术后患者恢复良好#右

侧肢体肌无力症状明显缓解#未见任何手术并发症)

图
?

!

采用改良小脑扁桃体切除联合后颅窝小骨窗减压扩容术治疗
;'*#"*F

"

畸形合并脊髓空洞的典型患者
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LM-)1-F

&

型畸形是一种寰枕区常见的先天性畸

形疾病#以该部位骨性结构发育异常#小脑扁桃体组

织疝出枕骨大孔进入椎管内为主要特征#约
%"̀

"

B"̀

患者常合并颈髓空洞,

C

-

)其病理解剖基础包括

后枕骨质发育性狭窄*寰枕融合致容积缩小#寰枕筋

膜增厚致流出道缩窄#小脑扁桃体下疝推挤椎管内

结构等#目前研究认为该病的发生机制十分复杂#是

一个多因素*多环节共同参与的过程,

$

-

)基于以上

理论假说#临床上存在多种术式#包括后颅窝减压

术*硬膜扩大重建术*小脑扁桃体切除术*空洞分流

术等#而由于国内外学者研究结果及经验总结不一#

目前在神经外科领域尚无规范统一的标准和评价体

系,

&

-

)随着近年来临床及影像学*病理学研究的不

断深入#绝大多数学者已就手术方式的个性化选择

.

H!##

.
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以及联合术式达成共识#其中小脑扁桃体切除联合

后颅窝小骨窗减压术尤其得到青睐#如何提高该术

式疗效#减少手术并发症#国内外研究者进行了大量

有益的探讨)本研究对收治的
!H

例症状较重*迁延

时间较长的
LM-)1-F

&

型畸形患者的临床和影像学资

料进行了详细的分析#就手术体位*扁桃体切除方

式*骨窗大小选择及后颅窝扩容技巧等进行了一定

的改良#取得了良好的临床疗效)

目前临床手术中较为普遍采用俯卧位及侧卧位

术姿#强调头位前屈
#$g

左右#以利枕骨大孔区术野

的显露)然有文献报道#部分患者术后早期出现延

髓及上颈髓损伤加重#甚至症状迁延#其原因尚未有

进一步研究,

B

-

)我们认为#由于
LM-)1-

畸形患者在

胚胎时期枕骨发育滞后#而小脑*脑干等结构的正常

发育形成后颅窝容积相对缩小#颅内压力梯度释放

促使部分内容物尤其是小脑扁桃体向下疝出枕骨大

孔#由背侧推挤延髓及上颈髓使其向腹侧屈曲,

E

-

#而

部分
LM-)1-F

&

型畸形合并扁平颅底*颅底陷入等畸

形进一步限制交界区域的空间结构加重压迫#而术

中长时间前屈头位可能使部分患者因压迫更加明显

而出现临床症状加重)本研究根据影像学及临床表

现均采用头颈同轴或稍屈曲头位#尽量避免颈部过

度屈曲和后仰#减少术中对脊髓和延髓压迫#收到良

好的治疗效果#术后无患者出现早期脑干症状加重

表现)

后颅窝相对容积变化的特点一直是
LM-)1-F

&

畸

形研究最为重要的环节之一#是该病形成机制的决

定性因素#作为该病特征性表现的后颅窝骨性容积

缩小得到国内外学者最为广泛的重视)大宗病例影

像学资料分析提示
LM-)1-F

&

畸形患者后颅窝容积明

显减小#枕颈交界区域脑脊液循环通道管径较正常

人群明显缩小以及局部蛛网膜下隙压力升高明显#

后颅窝与内容物的容积比值较正常人群明显缩小而

内容脑组织体积却与正常人群无显著差异,

H

-

)本组

研究均对患者进行常规后颅窝减压#收效显著#多数

患者的远期疗效得到肯定#故后颅窝扩容减压对于

LM-)1-F

&

畸形患者至关重要#应成为联合术式的基

本要素)至于后颅窝减压骨窗大小的选择至今仍是

LM-)1-F

&

畸形手术预案中极具争议的问题#部分学

者主张行大骨窗减压#尽可能扩大后颅窝容积#也有

学者认为
!

"

%(,

的小骨窗减压也可获得良好效

果#而依据患者的后颅窝容积缩小程度个体化制定

的'有限的颅后窝减压(方案也得到一些学者的支

持,

#"

-

)通过病理解剖特点*大量文献复习及手术经

验总结#我们体会到在
LM-)1-F

&

畸形中#向内嵌入的

枕骨大孔后缘骨质和增厚的枕内嵴是形成枕骨大孔

区骨性压迫及脑脊液循环障碍的主要原因#咬除后

即能取得最为关键的骨性减压效果&而骨窗过大可

导致大部分小脑丧失骨性结构支撑#因重力下坠移

位再次形成对延髓*上颈髓的压迫#甚至紧贴脊髓造

成颅颈交界区域脑脊液循环梗阻或再次梗阻以及颅

颈压力分离&此外大骨窗减压术中从枕骨和颈椎上

段骨面剥离大面积枕部肌群#使其失去有效附着及

骨面粘合#是造成术后术区积液以及持续发热的重

要原因)故本组病例中#我们改良骨性减压方式#采

用去除枕骨大孔后缘骨质以及增厚嵌入的枕骨内嵴

骨质为主的小骨窗术式#开放寰椎后弓#枕大孔打开

至双侧寰枕关节边缘#骨窗直径大小不超过
%=$(,

#

不仅达到良好的延髓及上颈髓减压效果#对小脑的

重力支撑也较为满意#术中同时注意减少不必要的

枕部肌群剥离#尽量保证骨窗缘肌肉及骨面有效粘

合#术区严格止血并彻底冲洗#逐层关颅不留置引流

装置#有效减少死腔形成)本组病例术后皮下积液

及发热病例明显减少#影像学随访也未见明显小脑

下坠表现)

至于扩容后的硬膜扩大修补作为常规手术流程

已有明确定论#其在改善后颅窝支撑结构及扩大后

颅窝容积方面亦有显著作用,

##

-

)我们对部分流程

进行改良#首先将切开的蛛网膜游离缘与硬膜缘缝

合#避免病变增厚的蛛网膜游离缘漂浮于四脑室正

中孔及脑脊液流出道表面#增加术后粘连再堵塞的

可能性#并避免在硬膜内层与蛛网膜间形成医源性

死腔&其次采用自体筋膜为扩大修补材料#不但有效

避免人工材料的排斥反应#降低感染概率及术区积

液形成可能性#提高切缘生长闭合能力#而且取材方

便#降低手术费用及患者负担,

#!

-

)本组病例均取得

良好的手术疗效)

是否切除小脑扁桃体下疝一直备受关注和争

议)国外有学者对小脑扁桃体下疝的程度与空洞之

间的关系进行研究#结果显示小脑扁桃体下疝超过

$,,

者易伴发脊髓空洞,

#%

-

)还有学者研究显示切

除下疝的小脑扁桃体下舌#能显著减轻其对背侧脑

.

"%##
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改良小脑扁桃体切除联合后颅窝小骨窗减压扩容术治疗
LM-)1-F

&

畸形合并脊髓空洞症

干的压迫#有助于枕大孔区脑脊液动力学循环重

建,

#C

-

)而脑脊液循环障碍及脊髓空洞成因的研究

也是国内外
LM-)1-F

&

型畸形研究的热点之一#近年

来电影化核磁技术对枕骨大孔区脑脊液流体力学研

究显示扁桃体下疝超过
$,,

时#其脑脊液头向流

动速度较慢而尾向流动时间较短#较正常情况下短

暂的头向流动及后续较为持久的尾向流动有较大差

异#而切除小脑扁桃体后脑脊液流体动力学能得到

明显改善#接近正常的流动模式,

#$

-

)而国内学者张

玉琪等,

#&

-进一步研究发现第四脑室正中孔出口粘

连堵塞以及脊髓中央管出口假膜是形成脊髓空洞的

重要原因之一)

LM-)1-F

&

畸形患者切除的小脑扁桃

体组织病理学研究也证实其出现皮质萎缩*软脑膜

纤维化*内粒层消失*蒲肯野细胞凋亡以及神经胶质

增生等现象#其病理状态及功能丧失也为手术切除

提供理论依据,

#B

-

)纳入研究的本组患者术前存在

较为严重的后枕颈部疼痛#行
>)3;)3:)

动作*咳嗽后

加剧#并存在较长时间的后组颅神经*锥体束受损表

现#影像学可见明显的扁桃体下疝出枕骨大孔及延*

颈髓曲度变化#术前评估存在较明显颅内高压及延*

颈髓受压#与后颅窝*颅颈交界处蛛网膜下隙狭窄明

显以及脑脊液循环不畅关系明显#考虑到长期下疝

的小脑扁桃体嵌顿于颅颈交界处形成明显蛛网膜下

隙梗阻#且其与四脑室正中孔及背侧脑干的粘连亦

是影响脑脊液循环的重要原因之一)本组患者均采

用小脑扁桃体切除及粘连松解*正中孔探查#在骨性

减压的基础上进一步切除嵌顿的部分扁桃体以达到

更为有效的颅颈交界处扩容#术后影像学也证实枕

大池厚度较单纯骨性减压有明显增加)而我们既往

经验显示#蛛网膜粘连部分多位于扁桃体与背侧延

髓及上颈髓之间以及第四脑室正中孔附近#切除部

分下缘及腹侧面小脑扁桃体有望减少其与脑干之间

的粘连面积#进一步松解正中孔则可以直接达到疏

通脑脊液循环的目的#均有助于扩大和通畅四脑室

流出道#有望进一步提高患者手术疗效及临床预后)

为此#我们对小脑扁桃体切除及粘连松解方式

进行了一定的改良和步骤细化#旨在进一步提高手

术效果及减少并发症)术中采用低功率电凝避免邻

近重要组织的热灼伤#同时注意保护软膜完整#减少

术后再次粘连可能)显微镜下对扁桃体腹侧与背侧

延髓*上颈髓之间以及第四脑室正中孔附近蛛网膜

粘连部分进行仔细探查#彻底松解粘连#通畅脑脊液

流出道#术中见绝大多数病例小脑扁桃体与背侧延

髓*上颈髓存在不同程度的增生和粘连#约
#%

例四

脑室下端的脊髓中央管闩部可见淡黄色薄膜#

#&

例

正中孔流出道处与上覆扁桃体组织存在不同程度的

粘连#与国内张玉琪教授研究结果一致#解除粘连或

挑破薄膜可明显观察到脑脊液搏动性释放增

强,

#&

#

#E

-

)回顾该部分病例术前绝大多数以长期进行

性头痛加剧*颅内高压为主要表现#尤以
>)3;)3:)

动

作*咳嗽后加剧为特征性表现#提示脑脊液循环不畅

是此类重症患者极为关键的病因#有必要在术中进

行粘连松解和正中孔探查)小脑扁桃体下内侧方向

的小脑后下动脉及其分支解剖相对固定且功能重

要#操作时应特别注意保护#避免造成脑干及小脑梗

死)整个手术过程中注意控制脑脊液释放速度#尤

其对于由于脊髓空洞以及流出道不畅而导致延髓外

形饱满的患者#在打开*松解蛛网膜及正中孔开口后

往往导致脑脊液快速释放#延髓张力迅速下降#可能

引起明显颅内压梯度变化后远隔部位出血或相对位

移牵拉损伤微小血管出血#故手术中予以棉片辅助

减缓脑脊液释放速度#有效预防术中及术后继发出

血风险)术野冲洗干净彻底#减少术后粘连的发生

概率)

综上所述#

LM-)1-F

&

畸形是一类复杂的寰枕交

界处畸形#术前全面详尽的临床表现及影像学的评

估#以及术中缜密细致的观察是手术方式选择最为

可靠的手段#而彻底解除枕大孔区压迫因素*重建脑

脊液循环通畅是衡量手术疗效最为关键的指标)值

得注意的是#部分
LM-)1-F

&

型畸形伴脊髓空洞症的

患者术后临床症状的恢复并不一定与影像学改善同

步#尤其对于症状严重及长时间迁延的病例#故临床

手术方案的选择仍值得进一步探索#术者的临床经

验*手术疗效预期及风险性*患者基础情况等均应纳

入评估范畴#因此有时候分阶段或阶梯式手术治疗

也具有一定可行性)
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