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摘 要：小脑扁桃体下疝畸形伴脊髓空洞症自发缓解或消失在成年人中极为罕见。该文报道了 1 例有手术治疗适应证，但未行手

术治疗，而临床症状和影像学表现自发好转的病例。通过文献检索，发现了 5 例未经手术治疗但临床症状有不同程度好转的病

例。经分析这些患者的共性，总结出了对于围绝经期女性患者，可以保守治疗，但需要定期随访，若病情恶化再行评估是否需要

手术治疗。                                                                                                             [国际神经病学神经外科学杂志, 2023, 50(4): 50-53]
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Abstract： It is extremely rare for self⁃remission or disappearance of Arnold⁃Chiari malformation I with syringomyelia in 
adults. This article reports a case whose clinical symptoms and imaging findings improved spontaneously without surgical 
treatment even if the patient had indications for surgical treatment. A literature search found five patients whose clinical 
symptoms improved to varying degrees without receiving any surgical treatment. An analysis of the patients shows the 
common features as follows： for perimenopausal female patients， conservative treatment can be acceptable， but regular 
follow⁃ups are necessary； the need for surgical treatment will be assessed only when the condition worsens.
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脊髓空洞症是神经系统的慢性病变，与遗传、创伤、

感染、颅内占位性病变、脊柱病变等关系密切，其常伴发

小脑扁桃体下疝畸形Ⅰ型（Arnold⁃Chiari malformation I，
ACM⁃I），其临床表现取决于脊髓空洞的大小和位置，疼

痛、感觉异常、运动疲劳和麻痹等通常对应到其所涉及的

脊髓节段。成人脊髓空洞症伴 ACM⁃I 自发好转在临床上

是极为罕见的，主要与颅内压改变［1⁃2］、年龄相关性小脑

扁桃体萎缩［3］、与 ACM⁃I 无关的颅内手术［4］、自发性脊髓
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裂隙［5］等有关。脊髓空洞症的治疗并不像通过磁共振发

现的那么简单，有研究发现在合并寰枢椎不稳的患者中，

ACM⁃I 可能作为一种自发性自我保护现象而存在［6］，故对

于 ACM⁃I 伴脊髓空洞症患者的临床治疗方式需根据患者

的具体情况进一步评估。

1　临床资料

1. 1　病史资料

患者，女，58 岁。首次因“站立不稳，乏力半月余”就

诊于湖南中医药高等专科学校附属第一医院（下称我院）

神经内科门诊。患者自诉半月余前无明显诱因出现站立

不稳，坐下后不能起立，伴全身乏力，以双下肢为甚，伴有

中指、环指、小指麻木，偶有头晕。无吞咽困难及饮水呛

咳，无头痛，无耳鸣耳聋，无恶心呕吐及视物旋转，无感觉

异常。既往体健，否认家族中类似病史，否认外伤及手

术史。

1. 2　体格检查

发育正常，营养中等，心肺腹正常，脊柱四肢无畸形，

无肌肉萎缩，无分离性感觉障碍，四肢肌力、肌张力正常，

生理反射存在，病理反射未引出。

1. 3　辅助检查

三大常规、肝肾功能、电解质、甲状腺功能、肿瘤标志

物正常。心电图未见明显异常。

1. 4　磁共振成像检查

颈椎磁共振成像示（图 1）：①颈椎胸段（颈 5 下缘至

胸 4 椎体层面）脊髓空洞症；病灶增强扫描未见明显异常

强化。②Chiari 畸形（Ⅰ型）。③颈椎退行性变：骨质增

生；椎间盘变性；颈 4—5、5—6 椎间盘稍向后突出，硬膜囊

前缘轻度受压。④胸 3 椎体右侧黄韧带增厚，对应硬膜囊

侧缘受压。

1. 5　诊断、治疗及转归

结合患者影像学及相关临床症状，诊断为 Chiari 畸形

（Ⅰ型）伴脊髓空洞症和颈椎病。

建议患者住院完善相关检查后，进一步手术治疗。

患者因自身原因拒绝，遂给予营养神经、改善循环药物后

结束就诊。此后，患者规律服用营养神经、改善循环药

物，间断在我院及外院名老中医处就诊，规律服用中药汤

剂（具体方药不详），症状虽有好转但偶有反复。

最近一次至我院门诊就诊，诉自 2018 年年末以来相

关症状明显好转，现已无站立不稳、手指麻木、乏力等症

状。复查颈椎磁共振成像示：①胸腰段脊髓内见线状长

T2 信号，边界清，颈段脊髓内见轨道样高信号；②颈 3—4
至颈 6—7 椎间盘突出（图 2）。

随访至今无任何相关症状再发。

2　讨论

ACM⁃I 是最常见的小脑扁桃体下疝畸形类型，其起

源于近轴中胚层病变，是由于后颅窝拥挤，小脑扁桃体通

过枕骨大孔下降（>5 mm）而形成，在无症状的患者中，往

往通过颈椎磁共振成像检查发现［7］，且 ACM⁃I 常伴发或

合并有遗传疾病、中枢神经系统疾病（如癫痫）、发育迟

缓、脑积水、脑囊肿以及骨骼的活动过度或关节松弛等，

其 中 有 大 约 50%~75% 的 ACM⁃I 患 者 会 出 现 脊 髓 空 洞

症［8］。而这种慢性脊髓变性疾病，通常以乏力、四肢麻

木、颈部疼痛、分离性感觉丧失和萎缩为突出表现［9］，通

过减压手术可以使大约 70% 的患者在症状和影像学表现

方面得以改善［10］。但是一定概率上也会存在术后症状改

善不明显、脑脊液漏、术后复发需要二次手术等［11］（表 1）。

但本病例为中老年女性患者，其病程跨越了围绝经

期长达 8 年余，根据其临床表现为反复出现的乏力、手指

麻木，病程初期颈椎磁共振成像提示 ACM⁃I 合并脊髓空

洞症，有典型的影像学及临床表现，因此，有手术治疗适

应证［12］。患者因自身原因拒绝手术，但其在未行手术而

选择保守治疗（如中药、神经营养）的情况下，症状自发缓

解，脊髓空洞（影像学）也随之明显好转，这种现象在成人

脊髓空洞症中极为罕见。这种情况一般多见于发病时幼

图 2　颈椎磁共振成像：小脑扁桃体轻度向颈椎椎管内轻度

下移，其下缘超枕骨大孔下缘约 1.5 mm，脑干未见异

常。颈段脊髓内见轨道样高信号。

图 1　颈椎磁共振成像：颈 5 下缘至胸 4 椎体层面颈胸段脊

髓内中央管串珠样扩张，呈长 T1 长 T2 改变，小脑扁桃

体轻度向颈椎椎管内下移，其下缘超枕骨大孔下缘约

6 mm，脑干未见异常。
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儿或年龄较小的未成年人，而随着年龄增长后颅窝体积

增加，小脑扁桃体上升引起［13］。虽然 ACM⁃I 患者伴脊髓

空洞症通常被认为是手术干预的适应证，其主要目的在

于恢复正常的脑脊液循环，但当存在能够自发缓解的病

例时，值得我们去进一步思考采用保守治疗是否也能达

到同样的目的。

成人脊髓空洞症自发好转的机制尚不明确，在合并

的 Chiari I 畸形的脊髓空洞症中，其形成通常是由于下降

的小脑扁桃体阻塞枕骨大孔，引起脑脊液循环障碍及脑

积水所致，结合本病例影像学所见，考虑与小脑扁桃体萎

缩上升至枕骨大孔处相关。本例患者无其他病史，ACM⁃I
明显好转，故考虑年龄相关性小脑扁桃体萎缩可能性大，

颅窝线性容积及小脑扁桃体下缘均存在增龄性退变减小

的变化过程，小脑扁桃体下缘位置有随年龄增长出现逐

步向枕骨大孔靠近的趋势，若小脑扁桃体萎缩程度超过

后颅窝容积增龄性退变，小脑扁桃体回缩至枕骨大孔以

上［14］，使得脑脊液动力学恢复，脊髓空洞症自发好转。但

是同时也应该注意对其进行定期随访，避免复发。

结合被报道患者的磁共振成像提示：Chiari I 畸形伴

或不伴发脊髓空洞症都可表现为感觉及运动异常，只有 1
例患者存在与大脑、脊柱相关的疾患，几乎所有 Chiari Ⅰ
畸形水平都在颈 1 段，患者都有较长的病程（平均 8 年左

右），且女性比例高于男性，这可能与女性激素水平改变

有关，包括本例在内的 6 例报道中，女性患者的年龄均处

于围绝经期。有研究发现，处于围绝经期女性皮质下区

域（颞下回、海马体、壳核、左丘脑、右核和小脑等）的脑容

量差异与年龄和性别有交互作用［19］，这是围绝经期女性

小脑萎缩超过后颅窝退行性病变的有力证据。

在 PubMed 数据库以“Chiari 畸形”“脊髓空洞症”“手

术”等关键词检索（综述除外），纳入 195 例通过手术治疗

患者，选择手术治疗的患者高龄比例和低龄比例无明显

差异性，超过 86.2% 的患者能够通过不同的外科减压术

达到好转和治愈的目的；约 6.1% 症状无改善；7.7% 出现

恶化且出现相关并发症；另外，8.2% 需要二次手术。主要

并发症有脑脊液渗漏、无菌性脑膜炎、脊柱侧弯、伤口感

染、皮下积液、脑室内血肿等（表 2）。

综上，目前不建议针对 Chiari I 畸形伴脊髓空洞症的

无症状患者行预防性的手术治疗。Goel 等［24］、Agresta
等［1］均报道了非先天原因所致 ACM⁃I 伴或不伴脊髓空洞

症，尽管合并相关临床症状，理应尽量避免 Chiari I 畸形

相关的外科手术治疗。以上相关文献同样支持我们的观

点，若合并可能继发小脑萎缩的疾病如甲状腺功能减

表 1　有关报道 Chiari Ⅰ畸形自发好转/消失病例总结

文献来源

Briganti等[3]

Gaunt等[15]

Gallo等[16]

O'Riordan等[17]

Khanna等[18]

本例患者

年龄

/岁
62
58
46
49
25
58

性别

女

女

女

女

男

女

临床表现

共济失调、头晕

下肢进行性感觉异常

无

右侧胸痛

头痛、颈部疼痛、步态障碍和

双臂感觉障碍

乏力、手指麻木

有无合并症

无

三叉神经痛

车祸外伤后ChiariⅠ畸形加重

咳嗽性头痛

休门氏病及肠易激综合征

无

是否伴发脊

髓空洞症

否

否

是

是

是

是

病程

/年
8
6
9

10
4
8

改善情况/有无复发

明显好转/无
痊愈/无
好转/无

症状改善/咳嗽性头痛

改善/无
无

ChiariⅠ
畸形水平

颈1
颈1

颈2—3
颈1
颈1
颈1

表 2　手术治疗 Chiari I 畸形总结

手术方式

后颅窝减压[20-21]

后颅窝减压伴硬脑膜

成形术[21]

内镜下第三脑室造口

术[22- 23]

年龄

低龄

高龄

低龄

高龄

低龄

高龄

例数

21

38

22

70
40
4

改善

[n(%)]
15（71. 4）

36（94. 7）

18（81. 2）

64（91. 4）
33（82. 5）

2（50. 0）

未改善[n(%)]

3（14. 3）

1（2. 6）

0

0
7（17. 5）
1（25. 0）

恶化[n(%)]

3（14. 3）

1（2. 6）

4（18. 1）

6（8. 6）
0

1（25. 0）

未改善或恶化中

需二次手术[n(%)]
3（14. 3）

4（18. 1）

6（8. 6）
3（7. 5）

并发症

脊柱侧弯、脑脊液渗漏、伤口感染、

皮下积液、无菌性脑膜炎

脑脊液渗漏、伤口感染、皮下积液、

无菌性脑膜炎

脑脊液渗漏、伤口感染、皮下积液、

无菌性脑膜炎

脑脊液渗漏、伤口感染、皮下积液、

无菌性脑膜炎

脑室内血肿

脑室内血肿
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退［25］、退行性颈椎病［26］、进行性多发性硬化［27］等时，可以

优先考虑保守治疗的方式并进行定期随访。
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