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·专题·先天性脊柱裂

圆锥位置正常型小儿脊髓栓系综合征的诊治分析

林锦荣　 许新科　 李方成

【摘要】 　 目的　 总结圆锥位置正常型小儿脊髓栓系综合征 （ ｏｃｃｕｌｔ ｔｅｔｈｅｒｅｄ ｃｏｒｄ ｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＯＴＣＳ）
的诊断及治疗经验。 　 方法　 回顾性分析 ３ 例 ＯＴＣＳ 患儿的临床资料，包括临床症状、体征、影像学表
现、手术治疗效果等。 　 结果　 ３ 例患儿术前 ＭＲＩ 均显示脊髓圆锥位于第二腰椎椎体下缘以上，术后
ＭＲＩ显示脊髓圆锥位置无明显改变。 ３ 例患儿术中可见终丝增粗（ ＞ ２ｍｍ）及脂肪化。 ３ 例患儿术前及
术后均无下肢运动或感觉功能障碍。 ２ 例术后大小便功能障碍明显改善，１ 例术后无改善。 　 结论　
ＯＴＣＳ的诊断需结合患儿临床表现及影像学特点，治疗上建议尽早行终丝离断术。
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　 　 脊髓栓系综合征（ ｔｅｔｈｅｒｅｄ ｃｏｒｄ ｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＴＣＳ）
是指脊髓的某部分（绝大多数是脊髓圆锥）被某些

无弹性组织栓系，从而引起相应部位脊髓功能障碍

的临床综合征［１］ 。 对于 ＴＣＳ，早期手术干预已被广
泛接受，但对于圆锥位置正常型脊髓栓系综合征

（ｏｃｃｕｌｔ ｔｅｔｈｅｒｅｄ ｃｏｒｄ ｓｙｎｄｒｏｍｅ，ＯＴＣＳ）的治疗仍有较
大争议［２］ 。 本文回顾性分析了 ２０１５ 年 １１ 月至
２０１８ 年 ８ 月广州市妇女儿童医疗中心神经外科收
治的 ＯＴＣＳ患儿 ４ 例，通过分析其临床特征、影像学
特点及治疗效果，为该病的诊断与治疗提供参考

依据。

材料与方法

一、临床资料

收集 ２０１５ 年 １１ 月至 ２０１８ 年 ８ 月于广州市妇
女儿童医疗中心神经外科接受手术治疗的 ＯＴＣＳ 患
儿 ３ 例，其中男童 １ 例，女童 ２ 例，年龄分别为 ４ 岁 ９
个月、５ 岁 １１ 个月和 ７ 岁 １０ 个月。 ３ 例均有排便功
能障碍和（或）排尿功能障碍，但均无下肢感觉异常

或运动功能障碍。 其中 ２ 例有遗尿及粪污，１ 例有
夜间遗尿。 ２ 例无骶尾部皮肤异常改变。 ３ 例既往
均无中枢神经系统感染病史、无脊柱或腹部外伤病

史，无外科手术史，术前均未接受其他治疗。 术后

随访时间为 ６ 个月至 ３ 年。 ３ 例 ＯＴＣＳ 患儿的临床
资料见表 １。
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表 １　 ３ 例 ＯＣＴＳ患儿的临床资料
Ｔａｂｌｅ １　 Ｃｌｉｎｉｃａｌ ｐｒｏｆｉｌｅｓ ｏｆ ｆｏｕｒ ｃａｓｅｓ ｏｆ ＯＴＣＳ

病例 性别 年龄 主诉 ＭＲＩ特点 术中所见 随访时间 随访结果

１ 男 ４ 岁 ９ 个月 夜间遗尿半年
圆锥位于 Ｌ２ 椎体下缘以上，终丝紧张，脂
性终丝

终丝直径约 ３ｍｍ，末
端明显脂肪化

１ 年 无改善

２ 女 ５ 岁 １１ 个月 遗尿伴粪污 ５ 年
圆锥位于 Ｌ２ 椎体下缘以上，终丝紧张，骶
椎椎板裂

终丝直径约 ５ｍｍ，末
端明显脂肪化

３ 年 痊愈

３ 女 ７ 岁 １０ 个月 遗尿伴粪污 ３ 年
圆锥位于 Ｌ２ 椎体下缘以上，终丝紧张，圆
锥及马尾位置偏后，稍增粗

终丝直径约 ２ｍｍ，未
见脂肪化

６ 个月 改善

　 注　 病例 １ 可见局部骶尾部皮肤凹陷

　 　 二、研究方法
１． 影像学检查： ３ 例患儿均行术前及术后腰骶

部 ＭＲＩ检查。 ＭＲＩ检查采用西门子 ３． ０Ｔ Ｍａｇｎｅｔｏｍ
Ｓｋｙｒａ智能磁共振成像仪。 患儿取仰卧位，所有患儿
均行横轴位、冠状位及矢状位扫描。 扫描层厚为

３ ｍｍ，Ｔ１ＷＩ（ＴＲ ６００． ０ ｍｓ，ＴＥ ９． ８ ｍｓ），Ｔ２ＷＩ（ＴＲ
３ ５００． ０ ｍｓ，ＴＥ １０３． ０ ｍｓ）。 如患儿无法主动配合
检查，则在麻醉医师的指导下予口服 １０％水合氯醛
（０． ５ ｍＬ ／ ｋｇ）镇静。 ＭＲＩ图像由至少 ２ 名影像科医
师进行阅片，报告由副主任医师或主任医师最终

审核。

２． 手术方法： ３ 例患儿的手术均由本科同一组
医师完成，手术方式为终丝离断术。 手术取骶尾部

纵行直切口，依次切开皮肤、皮下组织，分离椎旁

肌，置入乳突牵开器，咬除相应水平棘突及椎板，显

露黄韧带及硬脊膜。 剪开黄韧带及硬脊膜后即可

显露终丝及马尾。 术中见马尾发育可，仔细辨认并

分离终丝，离断周围的纤维粘连索带。 确认终丝后

低位离断终丝。 仔细止血后反复冲洗硬膜下腔，确

认无活动性出血后严密缝合硬膜，逐层关闭切口，

术后常规俯卧位 １ 周。

结　 果

一、影像学表现

３ 例患儿术前 ＭＲＩ检查均显示脊髓圆锥末端位
于 Ｌ２ 椎体下缘以上，终丝紧张。 其中 １ 例可见隐性
骶椎椎板裂；２ 例显示终丝脂肪化改变；１ 例显示脊
髓圆锥及马尾神经根位置偏椎管后方，稍有增粗。

术后复查 ＭＲＩ 显示 ３ 例脊髓圆锥位置较术前无明
显改变，但可见终丝紧张有所改善，见图 １ 及图 ２。

二、术中所见

术中均可见终丝张力增高。 ３ 例中 １ 例未见终
丝脂肪化或终丝增粗，２ 例可见终丝脂肪化并终丝
增粗，直径分别为 ３ ｍｍ和 ５ ｍｍ。

三、手术效果

３ 例患儿在术后随访期内均未出现排便或排尿
功能障碍加重，且未出现下肢感觉或运动障碍，无

一例出现脑脊液漏、伤口脂肪液化、中枢神经系统

感染等并发症。 １ 例因遗尿、粪污起病的患儿术后
复查膀胱残余尿由 ４０ ｍＬ 增加至 ５６ ｍＬ，但术后随
访 １ 个月，患儿症状明显改善，仍在继续随访中；另
１ 例术后半年遗尿、粪污症状完全消失。 １ 例遗尿半
年起病，术后随访 １ 年，症状较术前无改善。

图 １　 ＯＴＣＳ术前患儿骶尾部 ＭＲＩ图像　 注　 患儿脊髓圆锥
末端位于 Ｌ２ 椎体下缘以上（长箭头所示），终丝明显脂肪化
伴终丝增粗，形态僵直（短箭头所示） 　 图 ２　 同一例患儿术
后骶尾部 ＭＲＩ图像　 注　 同一例患儿术后 ＭＲＩ显示终丝已
低位离断，脊髓圆锥位置较前无明显变化，终丝紧张有所

缓解

Ｆｉｇ． １ 　 Ｐｒｅｏｐｅｒａｔｉｖｅ ＭＲＩ ｉｍａｇｅ ｏｆ ａｎ ＯＴＣＳ ｃｈｉｌｄ 　 Ｆｉｇ． ２ 　
Ｐｏｓｔｏｐｅｒａｔｉｖｅ ＭＲＩ ｉｍａｇｅ ｏｆ ａｎ ＯＴＣＳ ｃｈｉｌｄ

讨　 论

一、脊髓发育与脊髓栓系的临床病理特点

中枢神经系统形成脊髓需经过 ３ 个关键步骤：
神经胚形成、尾芽成管和退化。 大约在受孕后第 ２０
天，神经板卷曲闭合形成神经管。 神经管在多个融

合点处闭合，向头端及尾端延伸。 当神经基板尾端

融合时，尾部细胞群形成尾芽。 尾芽发生成管、退

化，最终形成 Ｔ１２ 以远的脊髓及终丝。 尾芽成管异
常使终丝发生病理改变，成为脊髓栓系的潜在
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病因［２］ 。

ＴＣＳ是各种原因引起的脊髓的纵向牵拉与圆锥
低位，使脊髓发生缺血缺氧性病理改变从而引起脊

髓功能障碍的临床综合征。 ＴＣＳ的临床病理基础在
于脊髓张力的增加，其临床表现包括排尿、排便功

能障碍、下肢运动及感觉功能障碍、躯体畸形、疼痛

等［３ － ５］ 。 此病最早由 Ｇａｒｃｅａｕ 于 １９５３ 年描述，而
Ｈｏｆｆｍａｎ等［６］于 １９７６ 年将此病正式命名为 ＴＣＳ。 小
儿及成年人均可发病，该病与许多临床综合征关系

密切，如开放性及闭合性神经管发育不全［７］ 。 脊髓

脊膜膨出、脂肪瘤、脂肪脊髓脊膜膨出、脊髓纵裂、

皮毛窦以及闭锁性脑膨出都是 ＴＣＳ的常见病因［８］ 。

二、ＯＴＣＳ的诊断
由于 ＴＣＳ的临床症状及体征均缺乏特异性，影

像学表现对于 ＴＣＳ的诊断尤为重要。 在 ＯＴＣＳ 的概
念被提出来以前，对于 ＴＣＳ 的诊断，其核心在于脊
髓圆锥末端的位置。 只有圆锥末端足够低位，被栓

系的脊髓才能产生相应的临床表现。 直到 １９９３ 年，
美国杜克大学医学中心神经外科医师 Ｗａｒｄｅｒ 等［９］

首次对 ＯＴＣＳ的临床表现及影像学特点进行了较系
统的描述和总结。

在胚胎发育 ３ 个月内，圆锥末端与尾骨平齐，脊
髓与脊柱长度相当。 在胚胎发育 ３ 个月后，脊髓增
长速度较脊柱慢，脊髓圆锥末端位置相对脊柱逐渐

上移。 于出生前后，脊髓圆锥末端大约位于 Ｌ３ 椎
体下缘，其依靠终丝将脊髓锚定于尾骨［１０］ 。 从新生

儿到成人，脊髓圆锥位置相对脊柱仍在上移阶段。

成人脊髓圆锥末端的位置在 Ｌ１ 椎体下缘或 Ｌ１ 及
Ｌ２ 椎间隙水平［１１］ 。 但临床上对于正常位置脊髓圆

锥的界定，国内外学者的观点并不一致。 国内大多

数学者认为脊髓圆锥末端位于 Ｌ２ 椎体下缘以上即
为正常位置脊髓圆锥［１２、１３］ 。 而 Ｗａｒｄｅｒ 等［９］ 则以

Ｌ１ ／ Ｌ２ 椎间盘水平为正常脊髓圆锥下界， Ｓｅｖｉｍ
等［１４］认为圆锥末端位于 Ｌ１ 椎体下缘以上为正常。
以上界定方式均以椎体或椎间盘作为参照，受年

龄、个人体位及脊柱生理弯曲等因素的影响，无统

一的测量规范。 对于正常圆锥位置认识的差别，也

阻碍了国际间的学术交流。

关于 ＯＴＣＳ的诊断需综合考虑患儿的临床表现
及影像学特征。 本研究认为如果患儿出现如排尿、

排便功能障碍、下肢运动及感觉功能障碍、躯体畸

形等 ＴＣＳ相关症状，结合 ＭＲＩ 提示隐性骶椎裂、终
丝脂肪化、终丝紧张或骶管囊肿等，如无圆锥低位，

即可诊断 ＯＴＣＳ。 张小安等［１３］研究发现 ＯＴＣＳ 患儿

多数伴有隐性脊柱裂及骶管内脂肪沉积，这与本研

究结果基本一致。 患儿如仅有 ＴＣＳ 相关症状而影
像学检查阴性，在排除其他相关疾病的情况下，亦

可诊断 ＯＴＣＳ。
三、ＯＴＣＳ的治疗
ＴＣＳ、ＯＴＣＳ 的自然病程在学界仍有较大争

议［２］ 。 部分学者认为对于圆锥低位型 ＴＣＳ，超过
５０％患儿的症状是进行性恶化的［１５］ 。 而关于 ＯＴＣＳ
自然病程，相关研究较少。 Ｗｅｈｂｙ 等［１６］ 认为 ＯＴＣＳ
行终丝切断术的手术适应证包括： ①隐性脊柱裂；
②逼尿肌不稳定进行性加重，且保守治疗无效者；
③尿流动力学检查确诊神经源性膀胱者； ④符合以
下至少 ２ 条：大便失禁或慢性便秘，下肢无力，步态
异常，反射或肌张力异常，感觉异常，腰背痛或腿

痛，下肢不等长或骨性畸形，脊柱侧弯或脊柱前弯，

反复泌尿系感染，超声或造影提示膀胱排空障碍，

脊髓空洞症及神经性皮肤红斑。 但国外学者对于

有神经源性尿失禁的 ＯＴＣＳ患儿是否需行终丝切断
术仍存在较大分歧［１７］ 。 近年来，越来越多的研究显

示，早期手术可有效改善患儿术前排尿功能。 Ｓｅｌ
ｄｅｎ等［１８］对 ６ 例以顽固性排尿功能障碍起病的患儿
施行终丝离断术，术后 ６ 例（１００％ ）患儿排尿功能
均有所改善，且病理提示这些患儿的终丝有增粗、

脂肪化及纤维化。 Ｆａｂｉａｎｏ 等［１９］ 回顾性分析了 ２２
例 ＯＴＣＳ患儿，发现终丝离断术使 １６（７２． ７％ ）例患
儿的排尿功能改善。 此后不少学者的研究也得出

了相同的结论［２］ 。 结合本单位的经验，我们认为对

于诊断为 ＯＴＣＳ 的患儿，宜尽早行终丝离断术。 但
本组病例数有限，且为回顾性研究，如需进一步论

证该观点仍需前瞻性研究。
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