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属科室神经外科病理小脑扁桃体疝是由于后颅凹中线结构在

胚胎期的发育异常，其主要病理变化为小脑扁桃体呈舌状向

下延长，与延髓下段一并越出枕骨大孔而进入椎管内，与其

延续的桥脑和小脑蚓部亦随之向下移位，亦可能造成导水管

和第四脑室变形，枕大孔与椎管始部的蛛网膜下腔狭窄等一

系列变化。扁桃体疝有的低至枢椎或更低水平。重型者，可

见部分下蚓部也疝入椎管内。由于上述的改变，使舌咽、迷

走、副、舌下神经等脑神经，上部颈脊髓神经根被牵下移；

枕大孔和颈上段椎管被填塞引起脑积水。本病若与脊髓脊膜

膨出、其他枕大孔区畸形伴发，则症状出现较单纯者早而重

。依据病理变化可分为A型（合并脊髓空洞）及B型（单纯扁

桃体疝）（图1）。图1 Arnold-Chiari畸形A：A型畸形；B：B

型畸形临床表现由于脑干、上颈脊髓受压，神经组织缺血，

脑神经-脊神经受累和脑脊液循环受阻，通常出现下列症状。

延髓、上颈脊髓受压症状 表现为某一侧或四肢运动同感觉有

不同程度的障碍，腱反射亢进，病理反射阳性，膀胱及肛 门

括约肌功能障碍、呼吸困难等。脑神经、上颈神经症状 表现

为面部麻木、复视、耳鸣、听力障碍、发音及吞咽困难、枕

下部疼痛等。小脑症状 表现为眼球震颤、步态不稳或失调等

。颅内高压征 由于脑干和上颈段受压变扁、四周的蛛网膜粘

连增厚，有时可形成囊肿；延髓和颈脊髓可因受压而缺血及

脑脊液压力的影响，形成继发性空洞病变、颈脊髓积水等。

诊断为明确诊断和鉴别诊断需要，可作磁共振成像，CT扫描



，椎动脉造影，对有颅内压增高的患者，检查时要注重忽然

呼吸停止，故应谨慎从事并有应急措施。治疗本病并非一经

诊断都需手术治疗，因为有相当多的病例，临床症状并不严

重。对于年龄较小或较长者，应密切观察。仅对症状和体征

严重者，方可施行手术。手术的目的是解除对神经组织的压

迫，重建脑脊液循环通路，并对不稳定的枕颈关节加以固定

。手术适应证 （1）延髓、上颈脊髓受压；（2）小脑和脑神

经症状进行性加重；（3）脑脊液循环障碍，颅内压增高；

（4）寰枢椎脱位或不稳。手术方法 主要为枕骨部分切除以

扩大枕大孔，以及寰椎后弓切除减压术。硬脑脊膜应广泛切

开，分离粘连，探查第四脑室正中孔，如粘连闭塞，应小心

分离扩张，使之通畅。不能解除梗阻者则应考虑重建脑脊液

循环通路的分流手术。对不稳定的寰枢椎脱位，则行枕骨和

颈椎融合术。现将本手术介绍如下：手术步骤术前预备，麻

醉和体位同颈椎后路手术。1.切口和显露：切口包括枕部和

颈椎两部分，自枕骨粗隆正中向下至颈6～7作纵行切开，显

露枕骨、枕骨大孔后缘、寰椎后弓及第二至第六或第七颈椎

棘突（图1）。显露方法同前。图1 枕颈部手术显露2.枕骨大

孔扩大和寰椎后弓切除：显露和切除方法同前。枕骨大孔切

开范围应足够大。通常自枕骨大孔向上咬除2.5cm～3.0cm，

其宽度为3.0cm～4.0cm，使枕颈区获得充分减压。3.脊髓空洞

蛛网膜下腔分流术：根据磁共振图像，选择脊髓空洞明显节

段。注重保护颈2和颈3。最首选部位在颈4～5或颈5～6，或

颈4、5～6节段。切除椎板显露硬膜，切开硬膜，将硬膜切开

边缘贯穿以细丝线向两侧分开以作牵引，即显露膨胀的脊髓

。观察脊髓表面血管分布状况，选其无血管区，先用细针头



刺入脊髓内并轻加吸引可见黄色液体抽出，即表示脊髓空洞

所在部位。用锐薄尖刀在针孔处切入脊髓，轻轻切开2.0cm

～3.0cm（注重绝不可用力以防止损伤）。将硅胶管或片，长

约3.0cm直径1.0mm自脊髓后切口伸入并向下方，深入洞

内2.0cm～3.0cm，另一端贯以3-0号细线缝合在蛛网膜上（图2

）。最后缝合硬膜。图2 枕骨大孔扩大，寰椎后弓切除枕颈

融合及蛛网膜下腔引流术4.枕颈融合。术中注重事项和并发

症1.手术必须注重枕颈部减压的有效性，枕骨大孔切开扩大

范围除要足够大之外，也应考虑到枕骨植骨融合处的稳定问

题。2.脊髓后背侧切开，必须选择在无血管区和脊髓空洞部

位，防止出血影响手术操作和确保引流部位的准确性。脊髓

操作的任何粗糙动作都是造成脊髓损伤的因素。假如应用手

术显微镜施行手术则更为准确，损伤更小。术后处理本手术

操作技术复杂，显露范围大，时间长，对脊髓捣动多，术后

应用地塞米松和速尿等脱水剂5～7天，常规应用预防剂量抗

生素，术后10天拆线，改用头颈胸石膏固定3个月 100Test 下
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