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  【摘要】 脊髓空洞症发病与先天性发育异常如Chiari畸形、外伤、手术、肿瘤、感染等继而引发脑脊液循环障碍有

关。临床根据脊髓空洞症病因分为特发性与继发性两大类;根据影像学表现分为交通性、非交通性、萎缩性及肿瘤性脊

髓空洞。针对复发性、特发性脊髓空洞症多采用空洞分流术,针对继发性脊髓空洞症主要纠正病因,如后颅窝减压术、

切除脊髓内肿瘤等,近年来,脊髓空洞症的临床和基础研究取得了一系列的进展,本文拟通过对国内外相关文献综述,

探讨脊髓空洞的临床分类及诊疗进展。
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  【Abstract】 Syringomyeliaisassociatedwithcongenitaldevelopmentalabnormalities,suchasChiarimalformation,

trauma,surgery,tumors,infections,andotherfactors.Basedontheetiologyofsyringomyelia,itcanbeclassifiedinto
twocategories:idiopathicandsecondary.Secondarysyringomyeliacanfurtherbecategorizedintocommunicatingsyrin-

gomyelia,non-communicatingsyringomyelia,atrophicsyringomyelia,andtraumaticsyringomyeliabasedonimagingfind-
ings.Themanagementofrecurrentandidiopathiccasesofteninvolvestheuseofasyringomyeliashunt.Forsecondary
casesofsyringomyelia,treatmentprimarilyfocusesonaddressingunderlyingcausessuchascorrectingcraniocervical

junctionmalformations,relievingcerebrospinalfluidobstructions,orremovingtheintraspinalcordtumors.Inrecent

yearssignificantadvancementshavebeenmadeinbothclinicalandbasicresearchrelatedtotheunderstandingofthiscon-
dition.Thisstudyaimstoinvestigatetheprogressmadeinclinicalclassification,diagnosistechniquesandtreatment
strategiesforpatientswithsyringomyelia.
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  脊髓空洞症(Syringomyelia,SM)是以脑脊液循环障碍导

致脊髓实质或中央管内形成充满液体的空腔为特征的疾病,该
病发作常与Chiari畸形Ⅰ型有关,也可由脊髓肿瘤、创伤或感

染性蛛网膜炎等因素引发[1]。脊髓空洞症起病较隐匿,病情进

展缓慢。临床上可表现为颈肩部、上肢疼痛、浅感觉减退、肌无

力、肌萎缩、进行性脊柱侧凸等症状[2-3]。临床上将其分为交通

性、非交通性、萎缩性、肿瘤性四类。不同类型的SM 发病机制

和治疗方法不同[4],临床上最常见的是由Chiari畸形导致的脊

髓空洞,多采用后颅窝减压术、后颅窝减压并部分扁桃体切除

术进行治疗,而伴有寰枢椎脱位的则需要采用寰枢椎复位固定

术,术后大部分患者脊髓空洞得到有效缓解。因室管膜瘤、血

管母细胞瘤的髓内肿瘤导致的SM 切除肿瘤后空洞将自行缓

解。因创伤性脊柱后凸畸形所致的脊髓空洞可通过矫正脊柱

畸形来治疗[5-7]。尽管原发性SM 病发率不高,但临床对其系

统性研究较少,因此总结合理的临床分类对于这类疾病的诊治

具有十分重要的意义。基于此,笔者将通过对相关文献进行分

析,拟从SM的发病机制、SM 临床分类、手术治疗SM 进展等

方面进行综述。

1 SM发病机制

1.1 先天性发育异常 Chiari畸形即小脑扁桃体下疝畸形,

表现为小脑扁桃体异常下降到枕骨大孔以下,甚至部分小脑扁
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桃体伸入椎管上段,导致枕大池消失,四脑室流出道梗阻,颅颈

交界区脑脊液循环障碍而形成的“水锤效应”会导致脑脊液从

蛛网膜下腔向脊髓中央管大量流动,进而引起脊髓空洞[8]。临

床上将Chiari畸形通过影像学特征分为0、0.5、Ⅰ、1.5、Ⅱ、Ⅲ、

Ⅳ七个临床亚型型。其中ChiariI型为最常见的类型。由于先

天性扁桃体下疝会出现咳嗽相关型头痛、脑神经牵拉颈部疼痛

等症状,导致继发脊髓空洞进而出现肢体乏力、分离性感觉障

碍、步态异常等现象[9]。且随着时间的推移,脊髓空洞逐渐扩

大延伸,脑脊液压力增加可能会导致周围神经组织的压迫从而

出现进行性疼痛加重等症状[10]。寰枢椎脱位的患者也常常伴

有小脑扁桃体下疝导致脊髓空洞的发生。近年来新型“髓内脉

压理论”认为蛛网膜下腔梗阻一侧较低的脑脊液压力通过梯度

压差的虹吸作用导致脊髓在每次收缩期扩张,脑脊液通过血管

周围小间隙进入脊髓从而形成脊髓空洞[11]。Dandy-Walker畸

形即第四脑室孔闭塞综合症,以小脑或小脑蚓部发育不全、小
脑延髓池增宽、颅后窝囊肿为主要表现,第四脑室出口阻塞,其
导致的脊髓中央管扩大,与第四脑室相通,空洞内壁为室管膜,

脑脊液直接进入脊髓中央导致交通性脊髓空洞[12]。见表1。

1.2 脊髓损伤 脊髓损伤与局部组织缺血缺氧、水肿、炎症反

应、氧化应激反应等导致神经元受损的因素有关[13,14]。脊髓

受到创伤导致局部缺血、梗死或自发性脊髓出血,产生脊髓软

化、囊变、萎缩性改变,从而使脊髓血管周围间隙增宽,蛛网膜、

硬脊膜发生硬化、纤维化、粘连性改变从而造成蛛网膜下腔梗

阻,蛛网膜下腔局部压力异常升高,导致脑脊液通过脊髓血管

周围间隙或四脑室下端进入髓内囊变灶或脊髓中央管从而形

成 空洞[15-16]。创伤后亚急性上行性脊髓损伤为脊髓损伤后1~

3周内出现的脊髓损害症状平面上升的现象,其发病与脊髓血

表1 Chiari畸形分类

Table1 ClassificationofChiarimalformation

Chiari畸形 影像学表现

Chiari0 小脑扁桃体下疝未超过枕骨大孔3mm,合并脊髓空洞

Chiari0.5
延髓1/2线<小脑扁桃体枕骨大孔水平<枕 骨 大 孔
5mm

ChiariⅠ 小脑扁桃体下疝超过枕骨大孔5mm

Chiari1.5
小脑扁桃体下疝超过枕骨大孔5mm,伴脑干和第四脑
室延长

ChiariⅡ
小脑扁桃体下疝超过枕骨大孔5mm,小脑扁桃体、蚓
部、第四脑室、脑干经枕骨大孔突出,伴脊髓脊膜突出

ChiariⅢ ChiariⅡ型基础上合并枕部或颈部脑膨出

ChiariⅣ 小脑发育不全

管损伤、脑脊液流动动力学异常、感染性和自身免疫性脊髓炎、

脊髓前动脉血栓形成等有关,外伤或手术损伤后髓内出血、水
肿和组织碎片可能会改变正常的脑脊液流动,随着时间的推移

阻塞中央管引流,导致脊髓空洞症的发生[17]。

1.3 脊髓肿瘤 脊髓髓外与髓内肿瘤如室管膜瘤、血管母细

胞瘤等压迫脊髓导致脊髓蛛网膜下腔均可导致脑脊液循环障

碍、脊髓中央管扩大而形成空洞。

1.4 感染性疾病 中枢神经系统化脓性感染及结核感染等导

致蛛网膜出现广泛的炎症,蛛网膜下腔粘连造成脑脊液循环障

碍,脑脊液由蛛网膜下腔进入受损的脊髓组织间隙形成脊髓实

质的空洞[18-19]。

2 SM临床分类

临床根据SM病因将其分为特发性SM 与继发性SM 两

大类。继发性脊髓空洞根据影像学表现及病因将其分为交通

性、非交通性、萎缩性、肿瘤性四类,根据不同的病因及影像学

表现进行对症治疗,往往可取得理想效果,表2。

表2 脊髓空洞症的分类

Table2 Classificationofsyringomyelia

类型 病因

交通性脊髓空洞 脊髓中央管扩张症

①交通性脑积水(脑出血或脑膜炎后)

②复杂菱脑畸形(ChiarⅡ型,脑膨出)

③DandyWalker综合征

非交通性脊髓空洞

脊髓中央管或旁中央管扩张

脊髓实质内积水

①ChiariⅠ型

②颅底凹陷症

③脊蛛网膜炎(创伤后或脑膜炎后)

④髓外压迫症(退变、肿瘤、囊肿等)

⑤脊髓栓系

⑥获得性小脑扁桃体下疝(脑积水、颅内占位病变、狭颅症)

①脊髓损伤

②脊髓缺血或梗塞

③脊髓内出血

萎缩性脊髓空洞

肿瘤性脊髓空洞

2.1 特发性脊髓空洞症 患者以不明原因的脊髓空洞症状为

主,不伴有外伤、肿瘤及蛛网膜炎等症状,核磁共振影像表现为

多位于脊髓中央的空洞,冠、矢状位呈现粗管状、腊肠样或裂隙

样,横断面呈现圆形或双圆形,脊髓实质受压变薄,主要累及颈

胸段,病变范围较大,可累及数个脊髓节段[2]。大部分特发性

脊髓空洞的节段较短,临床症状较轻。少数患者空洞 持 续

进展。

2.2 继发性脊髓空洞症

2.2.1 交通性 指由第四脑室出口阻塞导致脑脊液循环障碍

造成局部脊髓中央管扩大,且与第四脑室相通,空洞内壁为室

管膜,其发病与第四脑室出口阻塞、局部脊髓中央管扩张有关,

后脑畸形如ChiariⅡ、Dandy-Walker畸形、枕部脑膜膨出、脑
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膜炎、蛛网膜下腔出血造成的脑积水均可导致交通性SM 发

生[20]。治疗上应以改善第四脑室出口堵塞、缩小局部脊髓中

央管,行脑室分流手术以解除脑积水,治疗交通性SM。

2.2.2 非交通性 为枕骨大孔及以下部位蛛网膜下腔脑脊液

循环障碍所致局部脊髓中央管扩大,且中央管与第四脑室不相

通。其发病与枕骨大孔及以下部位蛛网膜下腔脑脊液循环障

碍,动脉搏动波使脑脊液经中央管相连的血管周围间隙进入中

央管,中央管局部扩大有关,先天性发育异常如ChiariI畸形、

颅底凹陷征、椎管狭窄,脊髓蛛网膜炎、栓系综合征均可导致非

交通性SM发生[21]。由于非交通性SM易造成脊髓实质损伤,

减除颅颈交界区狭窄、解除局部蛛网膜下腔脑脊液循环障碍是

提高非交通性SM预后的重要手段。

2.2.3 萎缩性 为脊髓萎缩造成脊髓实质内形成小腔隙、局

部中央管扩大,发病与脊髓组织减少有关,并无脑脊液进入使

空洞逐渐扩大的现象,多为无症状表现,好发于颈胸段或胸腰

段脊髓交界处[22]。由于其发病与脊髓组织萎缩有关,临床治

疗可以观察为主,无手术治疗必要。

2.2.4 肿瘤性 脊髓髓内肿瘤如室管膜瘤,血管母细胞瘤等

多伴有脊髓空洞。空洞的内壁为胶质组织或肿瘤组织,常位于

肿瘤上或下方[1,23]。治疗这类脊髓空洞,仅需切除肿瘤即可,

空洞大多会自行消失。

3 SM的手术治疗

3.1 后颅窝减压术 由于Chiari畸形是脊髓空洞最常见的原

因,因此后颅窝减压术是目前治疗脊髓空洞最常用的术式。根

据减压范围和程度的不同具体包括:单纯骨性减压、硬膜减张

缝合、小脑扁桃体切除、四脑室出口探查松解等。刘博等[24]采

用后颅窝减压及C1后弓切除术治疗Chiari畸形I型患者,其

中63% 的患者合并SM,临床疗效较高,但SM 相关症状改善

率平均为69.9% 较低,认为针对小脑扁桃体下疝明显患者应

行小脑扁桃体切除术以改善SM。张明初等[25]选用后颅窝减

压术合并小脑扁桃体切除术治疗Chiari畸形I型合并SM的患

者,结果显示临床治愈率83.72%,脊髓空洞好转率91.86%,

术后发热、枕下积液并发症发生率约22.1%,相对较低。Hei-
dary等[26]发现蛛网膜与周围组织关系与ChiariI畸形合并脊

髓空洞症患者短期及长期预后具有相关性,因此探查松解蛛网

膜粘连,切除小脑扁桃体减压可能比单纯减压及硬脑膜成形术

效果更佳。Lyu等[27]报道两例头痛头晕伴进行性双侧视力丧

失患者,核磁共振检查均显示其第四脑室增大,后颅窝拥挤,脊
髓空洞从C1延伸至C5,采取枕下和C1减压和硬膜成形术,治

疗后脊髓空洞完全消失,第四脑室明显缩小。Silva等[28]发现

Chiari畸形I型伴或不伴SM患者经后窝减压术后平均7年后

需进行翻修,术后出现致密的蛛网膜瘢痕组织阻碍了脑脊液的

流动,提示复发性Chiari畸形I型合并SM仍可再次行减压术。

Heiss等[29]采用神经内镜下寰枕畸形减压术治疗Chiari畸形

合并SM,打开了蛛网膜下腔脑脊液通路,减除脑脊液通路梗

阻,且切口创伤较小,利于患者恢复。张宗永等[7]将Chiari畸

形合并SM患者进行分组治疗,针对影像学检查表现选择枕骨

减压及硬膜扩大成形术、枕骨减压及硬膜扩大成形及小脑扁桃

体切除并中央管口松解术,对于扁桃体下疝10~20mm、空洞

直径>50% 脊髓直径的患者选择后者手术疗效确切,但其损

伤较大,临床应用需谨慎。李新军等[30]采用小骨窗寰枕减压

及筋膜切除术结合硬膜外层剥离术及人工硬膜贴敷治疗 Ar-

nold-Chiari畸形合并SM患者,与硬膜外层间断划开减张术及

硬膜扩大成形术相比,硬膜外层剥离术脊髓空洞、脊髓背侧脑

脊液流速峰值改善更为明显。颅脑减压术适应征较为广泛,常
根据病因进行联合术,针对Chiari畸形明显者行小脑扁桃体切

除术、硬膜成形术,另外为减少切口创伤,可应用神经内镜等新

技术。

3.2 枕颈固定融合术 寰枢椎脱位,不稳的患者常常伴发小

脑扁桃体下疝及脊髓空洞,对于这类患者通过寰枢或者枕枢固

定,矫正寰枢椎脱位即可达到减除局部压迫,改善脑脊液循环

的目的,术中无需打开硬膜。术后患者小脑扁桃体自行上移,

脊髓空洞逐渐缩小。近年来,新的观念认为ChiariⅠ型畸形相

关临床症状也与寰枢椎或寰枕关节不稳定有关,小脑扁桃体下

疝是预防机械挤压的生理应对措施,且枕下肌肉为寰枢关节不

稳定提供代偿,导致肌膜桥复合体机械负荷过重从而出现颅内

压峰值增大,椎管内脑脊液波速增加,导致脑干、小脑等微结构

损伤进而出现SM[31]。Loe等[32]研究发现接受了枕大孔减压

及硬脑膜成形术患者的C1-C2关节面对线不良与Chiari畸形

预后呈现显著负相关,认为寰枢椎融合术可能是改善Chiari畸

形合并SM预后的有效措施。Goel等[33]认为寰枢椎不稳定是

Chiari畸形患者发病的关键因素,发现寰枢椎固定融合术后

86.36% 的患者脊髓空洞明显缩小,患者呼吸、疼痛、运动功能

等临床症状显著改善。目前寰枢椎融合术尚无充分理论依据,

需进行更多基础实验、动物实验以充实理论基础,并采用大样

本多中心随机对照试验以进一步验证。

3.3 空洞分流术 Srikantha等[17]采用可固定式微创管状牵

引器进行空洞-蛛网膜下腔分流术治疗外伤或手术后导致的

SM患者,临床疗效较好,随访1年显示没有神经相关并发症,

提示微创管状牵开器可以减小手术创伤,缩短住院时间。黄钢

等[34]采用空洞-胸腔分流术治疗SM,术后患者临床症状、神经

功能得到有效改善,提示该术式适合特发性SM及原发病治疗

无效且二次手术风险较大的继发性SM病例,创伤小且临床效

果较好。Serratrice等[35]认为SM 若与第四脑室相通,可采用

空洞分流术将第四脑室的脑脊液分流至颈部蛛网膜下腔,研究

者采用第四脑室至脊髓蛛网膜下腔分流术治疗SM,术后5年

随访脊髓空洞明显缩小,临床症状显著改善。Lou等[36]采用

第四脑室-蛛网膜下腔分流术治疗复发性ChiariI型畸形合并

脊髓空洞症,经过治疗脊髓空洞缩小率为86.67%,术后症状

明显改善,且未出现感染、神经损伤、分流失败或梗阻等并发

症。徐光华等[19]采用四脑室-蛛网膜下腔分流术治疗复发性、

特发性SM,发现其能显著改善患者脑脊液循环情况,术后6个

月神经功能评分明显改善,未出现脑脊液漏、神经损伤、感染等

并发症,安全性较高。由此可见空洞分流术针对复发性、特发

性SM疗效较佳,创伤较小因而安全性较高、预后较好,可作为

不明原因的特发性SM 及原发病治疗无效手术风险较大的复

发性SM患者的最佳治疗选择。

3.4 其他 此外,由髓内肿瘤导致的SM 可进行肿瘤切除术,
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切除肿瘤后空洞将自行缓解。马木提江·木尔提扎等[37]在关

于长节段脊髓室管膜瘤的显微手术治疗及脊髓功能影响因素

的研究中发现,肿瘤切除后患者的脊髓功能得到明显改善,术
后随访中观察到患者的空洞自行缓解。而因创伤性脊柱后凸

畸形所致的SM 可通过矫正脊柱畸形的手术来治疗,田小兵

等[38]采用术前牵引一期后路截骨矫形术治疗重度脊柱侧凸伴

SM,发现脊柱矫形术疗效明确,可改善患者SM 大小,且安全

性好。

4 展望

综上所述,根据SM 患者的临床分类采用相应的治疗策

略,大部分患者可取得良好的疗效。由于术式选择多样,临床

上尚缺乏统一的临床诊疗规范。亟待开展大样本多中心的临

床研究以获取更多有效临床数据,为临床提供决策依据。内镜

等微创术式的应用,可进一步减少手术创伤。对于脊髓空洞的

发病机制的深入研究可能为难治性复发性脊髓空洞的治疗提

供理论基础。另外,由于Chiari畸形合并SM 具有“家族聚集

性”及“遗传易感性”,类似CRISPR/Cas9的基因编辑工具为纠

正导致 Chiari畸 形 合 并 SM 的 基 因 突 变 提 供 了 新 的 治 疗

途径[39-40]。
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