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Chiari 畸形Ⅰ型患者头痛症状的诊断、分类和治疗
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摘 要：Chiari 畸形 I 型（CM-I）是颅颈交界区的先天发育畸形，头痛是其典型症状。随着对 CM-I 头痛的深入研究，专家学者们逐

渐甄别出 CM-I 患者中广泛存在的不典型疼痛，从而 CM-I 头痛逐渐被划分为典型头痛和非典型头痛两类。当前，CM-I 非典型头

痛是否与 CM-I 的病理生理相关争议较大。同时，针对这两类疼痛管理方案的选择也存在较大争议，这些分歧之间的差异明显并

且将在一定时期内存在。此外，现有的证据已经对 CM-I 头痛有了较为全面的认识，虽然通过手术能取得确切的效果，但保守治

疗与手术、单纯后颅窝减压术(PFD)和后颅窝减压硬膜成形术(PFDD)分别对两类头痛患者的复发率和疗效尚待探讨。该文对既往

有关争议进行汇总和分析，根据对 CM-I 典型/非典型两类疼痛不同处理方式的诊治效果提出了建议。未来，手术与非手术方式相

结合、精细化个体化管理 CM-I 患者头痛是诊治 CM-I 的发展方向。               [国际神经病学神经外科学杂志, 2024, 51(6): 41-50]
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Diagnosis, classification, and management of headache in patients with Chiari 
malformation I
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Abstract： Chiari malformation type I （CM-I） is a congenital malformation at the craniocervical junction with headache as 
its typical symptom. With advancements in the research on CM-I headache， the atypical pain widely present in CM-I 
patients has been gradually recognized. As a result， CM-I headaches have been divided into two categories： typical and 
atypical headaches. It is controversial whether atypical CM-I headaches are related to the pathophysiology of CM-I and 
which management plan should be used for the two types of CM-I headaches. These apparent controversies will persist for a 
long time. In addition， available evidence provides a comprehensive understanding of CM-I headaches. Although surgical 
interventions have clear benefits， the recurrence rates and treatment outcomes for patients with two types of headaches who 
receive conservative treatment versus surgery and posterior fossa decompression with duraplasty versus posterior fossa 
decompression remain to be explored. This literature review summarizes and analyzes the previous controversies， and makes 
recommendations for the management of CM-I typical and atypical headaches based on the efficacy of different treatments. 
In the future， the combination of surgery and conservative treatments as well as refined and individualized management of 
headache in patients with CM-I are directions for the diagnosis and treatment of CM-I.
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Chiari 畸形（Chiari malformation， CM）由奥地利病理

学家 Chiari［1］于 1891 年首次发现，后被分为 4 型，临床上

以 I 型（CM-I）多见。CM-I 虽症状繁多，但头痛是其最常

见（有研究显示头痛比例高达 80%）和最典型的临床表
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现［2］，故评估头痛的诊疗情况至关重要［3］。然而，既往对

CM-I 头痛研究虽较多，但对其定义模糊，大部分学者至

今仍将其粗略描述为后枕部瓦氏头痛［2， 4］。

近年随着对 CM-I 头痛症状研究的重视，一些学者在

CM-I 患者中甄别出大量非 CM-I 头痛，如偏头痛、紧张性

头痛、丛集性头痛等［2，5-8］，而这类非典型性头痛绝大多数

仍被作为“CM-I 头痛”来进行笼统描述、诊断和疗效评

估［9-17］。这容易对 CM-I 患者的症状评估、治疗策略以及

疗效评估造成偏移。

目前针对 CM-I 患者典型/非典型头痛的管理方案存

在明显分歧。首先，部分学者认为，典型头痛是 CM-I 经

典后颅窝减压手术的最佳手术指征，但整体改善率仍参

差不齐。也有部分新观点认为，针对 CM-I 头痛的多学科

管控［18］、康复理疗［19］及药物镇痛等保守治疗［20-23］效果与

手术疗效相当，是首选治疗方案。其次，不同后颅窝减压

术式［单纯后颅窝减压术（posterior fossa decompression， 
PFD）和 后 颅 窝 减 压 硬 膜 成 形 术（posterior fossa 
decompression with duraplasty， PFDD）］改善 CM-I 典型头

痛和非典型头痛的疗效，也存在较大争议。

更重要的是，部分观点认为，CM-I 非典型患者头痛

发病率和普通人群发病率相当，是 CM-I 患者的偶然发

现，其与 CM-I 病理生理过程无关，应采用原发性头痛的

常规保守治疗。但也有观点认为 CM-I 患者非典型头痛

明显较普通人群发病率高，其与 CM-I 存在明显相关性，

且经典后颅窝减压术对其依然有效。

上述分歧泾渭分明，其对 CM-I 的流行病学、诊断学、

症状学及治疗转归至关重要。然而，目前尚无任何综合

性循证文献，对上述分歧进行评估。

故本研究拟通过系统性回顾关于 CM-I 患者头痛治

疗效果的文献资料，了解 CM-I 患者典型和非典型头痛的

定义和发病比例；采用不同治疗方式的疗效，并给出综合

性建议。通过整体回顾 CM-I 患者中的非典型头痛与

CM-I 病理生理的相关性。

1　检索方法与检索结果

全面检索 PubMed、Embase、ClinicalKey、中国知网等

中英文重要数据库（主要检索策略及初步检索结果如

表 1）。根据文献纳入和排除标准（表 2）取舍后获得入选

文献 24 篇。根据 CM-I 患者头痛治疗方式与 CM-I 人群

（儿童/成人）对部分文献进行了合理拆分，共计获得 30 项

数据，共计包含 CM-I 患者 1 935 例，文献结果见表 3。

表 1　CM-I 头痛治疗检索策略及结果

检索词

“Chiari malformation” AND “typical headache”
“Chiari malformation”  AND “Atypical headache”
“Chiari malformation” AND  “type headache”
“Chiari malformation” AND  “chiari headache”
“Chiari malformation” AND “non-chiari headache”
“Chiari malformation” AND “characteristic headache”
“Chiari malformation” AND “Valsalva headache”
“Chiari malformation” AND “non-Valsalva headache”
“Chiari malformation” AND “Cough headache”
“Chiari malformation” AND “non-Cough headache”
“Chiari malformation” AND “tussive headache”
“Chiari malformation” AND “non-tussive headache”
“Chiari malformation” AND “specific headache”
“Chiari malformation” AND “unspecific headache”
“Chiari malformation” AND “non-specific headache”
“Chiari malformation” AND “Migraine”
“Chiari malformation” AND “Tension-Type headache”
“Chiari 畸形” AND “特征/特异性/典型头痛”

“小脑扁桃体下疝畸形” AND “特征/特异性/典型头痛”

共计

检索篇数

74
73

679
576

1
16
31
2

473
4

58
1

110
3

39
55
12
0
0

2 207
注：总共 2 207 篇文献通过 endnote 筛查后排除重复文献 1 984 篇，剩
余223篇文献，将通过进一步排除标准进行排除。

表 2　文献排除标准

编号

A
B
C
D
E
F
G

排除标准

包含除开CM-I外的其他CM类型（如CM-Ⅱ~CM-Ⅳ）

未对CM-I头痛按照“典型/非典型”进行分开诊断或疗效统计

手术干预包括除PFD外的其他方式（如脑脊液分流等）

CM-I患者合并可能引起头痛的其他诊断（如脑积水、特发性脑水肿、颅内感染、颅内占位等）

个案报道或文献综述

队列系列中患者例数低于5例

CM-I头痛治疗结果仅通过CCOS量表或“疼痛量表”测量平均分数，未显示改善例数，无法纳入统计

注：根据上述排除标准，共排除 199 篇文献，24 篇文献符合要求并被纳入最终研究。CM 为 Chiari 畸形；PFD 为后颅窝减压术；CCOS 为芝加哥
Chiari畸形疗效评估量表。
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表 3　共纳入本次研究的文献情况总览

Weinberg 1[24]

Weinberg 2[24]

Thunstedt[25]

Raza-
Knight[26]

Pepper[27]

Mcgirt[28]

Kennedy[29]

Hidalgo[30]

Grangeon[31]

Feghali[32]

Chavez 1[23]

Chavez 2[23]

Beretta[18]

Killeen 1[22]

Killeen 2[22]

Leon[33]

Greenberg[34]

Cantor[35]

1998

1998

2022

2017

2021

2005

2015

2018

2018

2020

2014

2014

2017

2015

2015

2019

2015

2014

3

0

13

37

74

10

65

27

19

78

53

12

58

10

2

5

30

12

3

0

18

39

100

10

90

27

23

91

56

30

59

27

3

5

36

14

2

2

9

9

9

3

50

15

9

35

13

24

31

9

6

3

48

7

2

2

13

15

20

7

87

18

26

50

14

39

32

32

7

5

67

14

PFD

PFDD
PFD/
PFDD

PFD/
PFDD

PFDD

PFDD

PFD

PFDD

PFDD

PFDD

PFDD

保守
治疗

PFDD

保守
治疗

保守
治疗

PFD/
PFDD

PFD/
PFDD
PFD/
PFDD

0

1

4
PFD-

8/7
PFDD
-3/26

NA

NA

4

3

5

24

NA

NA

3

NA

NA

NA

NA

NA

0

1

NA
PFD-
4/70

PFDD
-14/
26
NA

NA

7

5

1

NA

0

8

2

NA

NA

NA

NA

NA

2. 5

3. 2
43. 9±15. 7

8. 7±4. 1

37±12

14±11

9. 9(7. 0~20. 6)

10

43. 9±15. 7

35. 1±11. 5

29. 9±17. 3

30. 2(2. 7~68. 4)

40. 6（19. 0~73. 0）

39. 6（36. 1~43. 1）

9. 06(7. 02~11. 10)

8. 4±4. 9

12. 2(0. 5~18. 0)

NA

34
(10~52)

34
(10~52)

NA

12

24

12

32

24
37. 4

(18. 0~
60. 0)
22. 8
15. 2

(0. 3~
124. 0)
57. 9

(11. 6~
138. 5)

12
56. 1

(45. 7~
66. 3)
62. 1

(45. 9~
78. 2)
2. 69

(0. 05~
6. 78)
4. 8

(0. 5~
12. 0)
NA

3

0

21

42

101

10

65

16

23

91

68

30

59

27

3

5

36

35

NA

NA

12

4

NA

0

NA

NA

NA

NA

26

39

NA

32

7

5

NA

16

NA

NA

8

2

NA

0

NA

NA

NA

NA

0

0

NA

0

0

0

NA

0

NA

NA

0

9

NA

7

NA

NA

NA

NA

0

0

NA

0

0

0

NA

0

2

2

20

15

21

7

50

18

14

50

26

39

34

32

7

5

67

16

5

2

41

57

122

17

115

45

37

141

82

50

93

41

9

10

103

35

3

2

38

64

92

14

76

57

37

122

82

49

90

38

11

5

93

NA

2

0

27

38

37

19

80

48

12

27

27

19

45

11

10

10

65

NA

5

2

65

102

129

33

156

105

49

149

109

68

135

49

21

15

158

37

病例
系列

病例
系列

队列
研究

队列
研究

队列
研究

队列
研究

队列
研究

队列
研究

队列
研究

队列
研究

队列
研究

队列
研究

队列
研究

队列
研究

队列
研究

病例
系列

队列
研究

会议
综述

极低

极低

低

低

低

低

低

低

低

低

低

低

低

低

低

极低

低

极低

NOT

NOT

YES

YES

NOT

NOT

NOT

NOT

YES

YES

NOT

NOT

YES

NOT

NOT

NOT

NOT

NOT

作者
出版
时间

典型
头痛

改
善
例
数

头
痛
总
数

非典型
头痛

改
善
例
数

头
痛
总
数

治疗
方法

并
发
症
数

二
次
手
术
数

年龄
/岁

平均随访
时间
/月

总
典
型
头
痛
数

非典型头痛
患者

偏头
痛数

紧张
型

头痛
数

丛集
性

头痛
数

非
典
型
头
痛
数

总头
痛数

女 男
患者
总数

文献
类型
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强度

是否
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ICHD
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Khanna[36]

Mozaffari 1[37]

Mozaffari 2[37]

Massimi[38]

Kalhoro[39]

Seaman 1[40]

Seaman 2[40]

Pascual 1[41]

Pascual 2[41]

Abdallah[19]

Broussolle[42]

Eppelheimer[43]

2013

2021

2021

2019

2021

2021

2021

1992

1992

2022

2021

2021

22

11

18

32

87

17

9

5

6

29

23

21

24

15

22

34

91

17

9

14

7

31

27

22

0

0

0

0

0

0

0

0

0

25

5

NA

10

0

0

0

0

0

0

0

0

27

9

4

PFD/
PFDD

PFD

PFDD

PFD

PFDD

PFD

PFDD
保守
治疗

PFD

保守
治疗

PFDD

PFDD

NA

2

12

0

10

0

0

NA

NA

NA

3

NA

NA

2

1

3

0

0

0

NA

NA

NA

1

NA

NA

7. 6(1. 0~15. 8)

7. 3(0. 4~18. 0)

6. 70（1. 25~16. 00）

31. 0±6. 7
25. 5

(18. 4~56. 2)
25. 5

(18. 4~56. 2)
42±12

NA

40. 6±15. 2

10. 00
（0. 42~17. 00）

37±10

NA
105. 7

(60. 0~
258. 0)
94. 56

（60. 00~
237. 84）

11. 3
(5. 0~
15. 0)

12

12. 7

12. 7

NA

NA
80. 4±
23. 6 

(26. 0~
121. 0)

48
（18~168）

1. 5~2. 0

24

15

22

34

91

17

9

14

7

31

53

23

NA

NA

NA

0

0

0

0

5

NA

NA

NA

NA

NA

NA

0

0

0

0

6

NA

NA

NA

NA

NA

NA

0

0

0

0

1

NA

NA

NA

10

8

0

0

0

0

12

27

21

4

58

15

22

34

91

17

9

26

58

74

23

14

14

18

25

58

23

30

68

54

26

44

11

17

17

33

3

20

22

37

14

58

25

35

42

91

26

50

90

91

40

会议
综述

队列
研究

队列
研究

队列
研究

队列
研究

队列
研究

队列
研究

病例
系列

病例
系列

队列
研究

队列
研究

队列
研究

极低

极低

极低

极低

极低

极低

极低

低

低

低

低

低

NOT

NOT

NOT

NOT

NOT

NOT

NOT

NOT

NOT

NOT

YES

NOT

续表3

作者
出版
时间

典型
头痛

改
善
例
数

头
痛
总
数

非典型
头痛

改
善
例
数

头
痛
总
数

治疗
方法

并
发
症
数

二
次
手
术
数

年龄
/岁

平均随访
时间
/月

总
典
型
头
痛
数

非典型头痛
患者

偏头
痛数

紧张
型

头痛
数

丛集
性

头痛
数

非
典
型
头
痛
数

总头
痛数

女 男
患者
总数

文献
类型

证据
强度

是否
使用
ICHD

注：部分文献对队列进行管理方式、人群特征（儿童/成人）的分类，故回顾检索时采用了“作者名 1”/“作者名 2”进行区分。PFD 为后颅窝减压

术；PFDD为后颅窝减压硬膜成形术；NA为数据缺失；ICHD为《国际头痛疾病分类》。

2　讨论

2. 1　CM-I 头痛的表现形式及分类标准

虽然 CM-I 的标志性症状为后枕部瓦氏头痛，但许多

CM-I 患者会同时遭受非后枕部头痛和非瓦氏的枕下头

痛［7，44］。由于 CM-I 患者头痛表现频繁，且差异性较大，故

在临床实践中，诞生了大量 CM-I 头痛分类形式。

不少学者按照 CM-I 患者头痛部位而将其分类为枕

部、额颞部、广泛性或者难以定位性头痛 3 类［28，45-47］，以及

按照头痛发作时间长短（＞5 min 或≤5 min）［2］或发作频

率［48］进行分类。

此外，还有学者将其按照咳嗽性和非咳嗽性［19］、运动

性和非运动性头痛［49］等进行分类。

此外，在大量临床实践中，不少学者将 CM-I 头痛按

照典型和非典型头痛进行分类。其中，典型头痛指大量

出现在 CM-I 患者中的特异性头痛，而非典型性头痛指可

出现在其他普通人群中的原发性头痛（如偏头痛，紧张性

头痛，丛集性头痛等）。本回顾性分析共检索到 19 篇文献

将 CM-I 头痛划分为典型 CM-I 头痛和非典型头痛，其中

仅少数文献采用了 ICHD-Ⅲ指南（表 3）。

整体上，在临床工作中，将表现多样的 CM-I 头痛划

分为典型性和非典型性，不仅利于诊断及治疗方案制定，

而且避免了进一步对头痛按照发作部位、发作时间及发

作诱因等进行划分而复杂化。故笔者也建议在诊治CM-I 患

者头痛时进行典型与非典型二分类法。当 CM-I 患者描
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述头痛症状时，推荐使用 ICHD-Ⅲ指南区别出 CM-I 典型

头痛，其他头痛表现可全部归类于非典型头痛。本综述

主要也将按照此二分类对 CM-I 头痛进行回顾讨论。

2. 2　CM-I 头痛各类型占比

头痛是 CM-I 患者众多症状中最主要的表现。既往

研 究 显 示 ，头 痛 在 CM-I 患 者 中 占 50%~80%。 Milhorat
等［50］的经典数据显示其头痛占比高达 81%，目前 CM-I 头

痛的发病率，数据差异较大。本次回顾共包含 1 935 例

CM-I 患者，共 74.01% 患者表现头痛症状。其中，典型头

痛占比 50.39%（975/1 935），非特异性头痛占比 26.20%
（507/1 935）。在总结对疼痛进行详细分类的文献后，CM-I
总头痛症状大概占比 3/4，但其中 混 合 了 1/4 非 典 型 头

痛，而 CM-I 典型头痛仅为 2/4（图 1）。这也是为何在不

同文献中，CM-I 头痛在 50%∽80% 波动，这可能是混合的

典型和非典型头痛的比例不同所致。因此，在临床实践

中，我们应注意甄别这 1/4 左右的非典型性头痛，因为其

与 CM-I 患者典型头痛的诊断及治疗方式存在明显差异。

接着，笔者将就两者的诊治进行分别讨论。

2. 3　CM-I 典型头痛

2. 3. 1　CM-I典型头痛的定义

在缺乏 CM-I 典型头痛的官方定义前，学界将 CM-I
典型头痛描述为枕部或枕下区域因瓦氏动作诱发或加重

的短期疼痛［18，26，33，41，51-53］。但在临床实践中对典型头痛的

认定具有明显差异。比如 Gündağ Papaker 等［54］将其定义

为：枕部与腭部的咳嗽性或劳力性头痛；Mueller 等［55］认

为其是起源于后枕部，可向单眼或者双眼放射，并可移动

到顶点或双颞区的压力性、爆炸性头痛。Bezuidenhout

等［2］则认为短阵型瓦氏头痛是 CM-I 最典型表现，但并不

意味着该症状和 CM-I 完全相等。而 Pascual 等［56-57］却发

现，所有咳嗽头痛病例均与 CM-I 相关，故有学者将瓦氏

头痛完全等同于 CM-I 典型头痛［23， 30， 43， 58］，而另一部分学

者则将后枕部疼痛认定为 CM-I 典型头痛［59］。

2. 3. 2　ICHD-Ⅲ对CM-I典型头痛的正式定义

最近，《国际头痛疾病分类-第 3 版》（ICHD-Ⅲ）对

“Chiari 头痛”进行了官方定义，将其描述为枕部或枕下由

咳嗽或其他瓦氏动作引起的短时间头痛［60］（表 4）。其后，

出现一些学者采用该 ICHD-Ⅲ对 CM-I 患者的头痛进行

评估分类，并将其与非典型头痛进行区分管理（表 1）。但

总体上，该量表使用比例仍然相对较低，在本次回顾分析

中，仍然有 16/23 例研究虽区分出 CM-I 典型/非典型头

痛，但其并未使用或提及 ICHD-Ⅲ（表 3）。

本次回顾分析发现，采用 ICHD-Ⅲ分析后，其典型头

痛占比 48.90%（289/591），而未采用 ICHD-Ⅲ进行定义

的 患 者 ，其 CM-I 典 型 头 痛 却 高 达 55.62%（663/1 192）

（表 3）。可见，采用 ICHD-Ⅲ头痛诊断工具，将有利于更

准确地对 CM-I 患者非典型头痛进行有效排除，建议在

CM-I 头痛诊治中推广使用。

2. 3. 3　CM-I典型头痛的保守治疗

既往观点认为，CM-I 典型头痛应采用及时手术干

图1　此次检索资料中各类头痛患者占比（头痛例数/总症状数）

表 4　《国际头痛疾病分类-第 3 版》CM-I 典型头痛诊断标准

诊断类别

A
B
C

D

标准

头痛满足标准C
CM-I已被证实（MRI提示-小脑扁桃体尾侧下降5 mm或小脑扁桃体尾侧下降3 mm+颅颈交界区处拥挤的蛛网膜下腔）

由以下≥2项证明的因果关系证据

1 具有以下其中的1或2个条件

 a）头痛与CM-I有时间关系

 b）CM-I治疗成功后3个月内头痛消失

2 头痛具有≥1的以下特征

 a）由咳嗽或其他类似瓦氏动作引起或加重

 b）枕下或枕下的位置

 c）持续时间<5 min
3 并伴有脑干、小脑、后组颅神经和/或颈脊髓功能障碍的其他症状/临床体征

其他 ICHD-Ⅲ头痛诊断并不能更好地解释该头痛

注：CM-I=Chiari畸形 I型；CVJ=颅颈交界区；ICHD-Ⅲ=《国际头痛疾病分类-第3版》。

2.56

无头痛患者

偏头痛

丛集性及其他头痛

典型头痛

紧张性头痛

三叉神经痛

2.72

29.0123.4

0.32

41.99
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预 ，甚 至 将 CM-I 典 型 头 痛 症 状 作 为 首 要 手 术

指征［22-23，33，58，61］。

但最近，也有学者指出，虽然手术对 CM-I 典型头痛

相当有效，但如果 CM-I 患者头痛轻微可耐受或对药物有

效，则手术并非必要［26］。同时，随着近年多学科联合、个

体化及微创治疗的提倡，部分学者尝试对 CM-I 典型头痛

进行保守治疗，但效果参差不齐。

部分学者［22-23，41］通过保守治疗后认为，虽然药物保守

能有效控制 CM-I 患者大部分症状，但其典型头痛仍应首

选手术干预。而最近，Abdallah 等［19］对 90 例 CM-I 患者进

行新综合保守疗法，最终 93.55%（29/31）典型头痛得到缓

解。Abdallah 认为，新综合保守疗法（包括处方药、物理疗

法、普拉提和游泳）可明显改善非手术 CM-I 患者生活质

量，所以典型头痛也不是减压手术的必要指征。

总体上，针对 CM-I 患者的典型头痛，大部分学者认

为保守疗效低于手术疗效，现有数据亦支持此观点。在

本综述中，4 篇文献提及 CM-I 患者典型头痛的传统镇痛

药与随访观察等保守治疗。总体上，其传统保守治疗效

果较差，74 例典型 CM-I 头痛患者中仅 29 例（39.19%）有

所改善，而采用手术减压的 817 例典型头痛患者中，改善

率则高达 86.78%（709/817）（表 3）。可见，针对 CM-I 患者

的典型头痛，手术治疗是首选方案。但针对无法耐受全

身麻醉手术的患者，Abdallah 等［19］采用的新型综合保守

疗法也是不错的选择。

2. 3. 4　CM-I典型头痛的手术治疗

CM-I 手术方式较多，而是否打开硬脑膜始终是争议

的焦点。部分学者认为，PFDD 较 PFD 具有更强的减压力

度，故具有明显的典型头痛缓解率与更低的头痛二次手

术率［23，26，31，42-43］。Hidalgo 等［30］通过对 CM-I 患者统一进行

硬膜下减压治疗，57% 的患者典型头痛在出院前便完全

缓解，出院后 6 个月内所有典型头痛均完全消失，可见其

强有效的减压效果。

而另一些学者则认为，PFD 能达到与 PFDD 相似的典

型 头 痛 缓 解 效 果［29，37，40-41，62］，且 具 有 更 小 的 手 术 并 发

症率［8，37-38］。

本次分析共检索到 24 篇文献（共计 681 例 CM-I 典型

头痛患者）详细记录了手术减压方式和典型头痛疗效。

其中 PFD 改善率=80.72%（134/166）；PFDD =88.54%（456/
515）。可见，两者均能明显缓解典型瓦氏头痛，但 PFDD
较 PFD 有更好的减压效果（表 3）。

此外，共 11 篇文献统计了手术并发症，其中 PFD 患

者仅为 2.42%（6/248）；而 PFDD 则高达 11.23%（61/543）。

可见，PFDD 并发症明显高于 PFD（表 3）。

另一方面，共有11篇文献统计了因头痛症状无效、复发甚

至加重而行二次手术的数据。PFD为4.84%（12/248）；PFDD
为 2.33%（11/472）。可见，因为头痛症状而再次手术的概

率两者均不高，且差异不大（表 3）。

总体上，针对 CM-I 患者典型头痛，PFD/PFDD 均能提

供良好手术疗效，虽 PFDD 较 PFD 疗效稍佳，但因头痛而

再次手术的概率相当，而 PFDD 手术并发症却高于 PFD。

综上，针对 CM-I 典型头痛症状，可首选 PFD 术，为达到更

好的头痛缓解效果，可结合 Massimi 等［38］的经验，联合外

层硬膜切开术增大减压力度。而少数患者在 PFD 术后仍

然残留的典型头痛症状，可以结合上述 Abdallah 等［19］采

用的新型综合保守疗法予以控制，极少数头痛恶化者可

考虑二次 PFDD 充分减压。

2. 4　CM-I 非典型头痛

学界对 CM-I 患者非典型头痛有较大分歧。

2. 4. 1　CM-I非典型头痛与CM-I不相关

部分学者认为这些非典型头痛是 CM-I 的偶然发现，

因为其在普通人群中也具有较高发病率。数据显示，大

约 8% 儿童青少年［63］与 14.2%［64］的成年人患有偏头痛（最

常见的非典型头痛）。所以，一些学者认为，CM-I 患者对

于非典型头痛疾病（如偏头痛和紧张性头痛等）具有相同

的患病风险，而 CM-I 可能是其诊治上述原发头痛时行头

颅 MRI 偶然发现的疾病［25，65］。而这些非特异性头痛不应

与 典 型 CM-I 典 型 头 痛 相 混 淆 ，甚 至 被 视 为 手 术

指征［2，8，58］。

但在临床实践中，不少 CM-I 患者在进行 PFD 后，其

非典型头痛表现亦明显缓解甚至痊愈，对此出现不同的

解释。Thunstedt 等［25］认为，虽然部分 CM-I 患者的非特异

性头痛在 PFD 后出现改善，但可能是由于这些头痛的自

然的病程所致，因为原发性头痛疾病往往会随着年龄增

长 而 自 愈 ，同 时 ，手 术 也 可 能 存 在 安 慰 剂 效 应 。 而 在

Davidson 等［66］的研究中，PFD 对非典型头痛的有效率则

高达 66.67%，但作者依然认为在大多数情况下，CM-I 的

发现与非特异性头痛无关，因为 Davidson 认为，尽管一些

具有非典型性头痛表现的 CM-I 患者在 PFD 后得到改善，

但典型头痛患者的手术改善效果明显最佳［27，42］。

2. 4. 2　CM-I的非典型头痛与CM-I相关

相反，也有学者认为 CM-I 患者的非典型头痛（特别

是偏头痛）并非偶然发现，其与 CM-I 明显相关。

首先，有学者［5，44，67］发现，CM-I 患者的偏头痛等非特

异性头痛患病率高于一般人群。此外，Beretta 等［18］发现，

CM-I 典型头痛与非典型头痛具有较高比例的并存率

（74%），而且非典型头痛的术后改善率可高达 85%。故

Beretta 等［18］认为，非典型头痛与 CM-I 密切相关，其可能

对 CM-I 症状有明显的促进作用。此外，Kaplan 等［6］发

现，虽然 CM-I 与健康人群的总偏头痛的患病率相当，但

CM-I 患者慢性偏头痛的频率增加了 3 倍。故 Kaplan 等［6］

认为，CM-I 可能是与慢性非典型性头痛相关。

而本综述共检索到 15 篇文献（n=1 654）对 CM-I 典型
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与非典型头痛症状进行了详细区分。其中，非典型头痛

占比 29.20%（483/1 654）。其中 9 篇文献（n=549）进一步

对这些非典型头痛进行了详细分类，其数据显示：偏头痛

占 26.59%（146/549）；紧张性头痛占 2.91%（16/549）；丛集

性头痛占 3.1%（17/549）（表 3、图 1）。其与目前针对普通

人群的原发性头痛发病率［63-64］比较后不难发现，CM-I 人

群的偏头痛发病率高于一般人群，这与部分学者的文献

数据相矛盾，具体原因还需要进一步分析。此外，针对非

典型头痛的手术有效率在本次回顾中可达到至少 60%，

这并非安慰剂效应可以简单解释，故笔者认为非特异性

头痛并非 CM-I 的意外发现，而其在 CM-I 患者中的具体

机制和作用仍有待进一步阐明。

2. 4. 3　CM-I非典型头痛的治疗方案

Lavorato 等［62］认为，PFDD 对非典型头痛效果较好，而

其他研究则建议保守治疗［21-22］，目前争议较大。

本 综 述 共 回 顾 到 3 篇 文 献（n=105）对 非 典 型 头 痛

CM-I 患者采用保守治疗，其中 60.95%（64/105）患者头痛

稳定或明显缓解。同时检索到 391 例非典型头痛患者采

用 手 术 治 疗 ，其 中 63.94%（250/391）明 显 缓 解（PFD=
58.43%，PFDD=65.73%）（表 3）。可见非特异性头痛在保

守治疗与手术上疗效相当且一般。因此，针对非特异性

头痛 CM-I 患者，可优先考虑保守治疗，特别是 Abdallah
等［19］采用的新型综合保守疗法，或许能获得非常理想的

控制效果。但如果 CM-I 患者的非典型头痛合并了其他

CM-I 症状或表现，也可采用手术治疗，其仍有 60% 左右

的缓解率。

3　本综述的不足

首先，本综述虽然进行全面的数据库检索，但仍然可

能遗漏重要相关文献，特别是除中英文外的其他语种文

献而造成结论偏倚。其次，本综述主要关注 CM-I 最主要

也最典型的头痛症状，但如前所述，CM-I 患者症状复杂，

在临床实践中，头痛常与其他症状同时出现，故最终的治

疗方案可能还需要综合其他症状或影像学表现综合进行

评估。最后，本综述所回顾的文献均为回顾性研究，缺乏

严谨对照和条件控制，证据质量较差，故结论可能存在

偏移。

4　总结与展望

本文综合性回顾了 CM-I 患者典型症状头痛的诊疗

文献。CM-I 患者头痛总体上占比 70% 左右，其表现形式

较多。为利于临床诊疗，可采用 ICHD-Ⅲ将 CM-I 患者的

头痛分为典型/非典型头痛两类，而不建议依旧采用笼统

的头痛症状进行诊断与管理。具体诊治策略见图 2。

针对 CM-I 典型头痛，建议首选 PFD 手术干预。如仍

有头痛残留，可采用新型综合性保守疗法，极少数头痛恶

化患者可采用 PFDD 翻修手术。

CM-I 患者非典型头痛发病率较一般健康人群高，且

对 CM-I 手术仍有 60% 左右有效率，故更可能与 CM-I 密

切相关。由于保守治疗与手术对非典型头痛疗效基本相

当，故针对非典型头痛，一般建议首选性综合保守疗法，

而药物难以控制的非典型头痛患者如合并其他 CM-I 症

状，亦可采用手术干预。

未来，多学科管控、手术非手术方式相结合、精细化

个体化管理是 CM-I 头痛发展方向。
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