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%%脊髓栓系综合征$,-,'-3-1 9+31 RX)13+.-(H&Z&

是由于各种先天或后天原因牵拉圆锥(使圆锥位置

下降并产生一系列神经功能障碍和畸形的症候群'

临床少见(一般多见于儿童(易被误诊' H&Z 中最常

见的类型是终丝粗大型(表现为终丝短而粗大(横径

超过 # ..(致使圆锥位于 D; 水平以下' 现将我院

收治的 < 例由手术及病理学检查确诊的终丝粗大型

H&Z患儿的临床资料报告如下'

&K临床资料

例 !(女(!" 岁' 因右足畸形 ! 年入院(于入院

前 ! 年无意中发现右足畸形(表现为内侧足底不着

地(家人未在意(但症状未见好转(为求进一步诊治

来我院' 查体%腰骶部皮肤未见异常(未及包块(脊

柱无异常(四肢肌力*肌张力正常(深反射正常(浅反

射减弱(下蹲后右足足底不能完全着地(跟腱紧张(

被动矫正背伸可达 B"u(且足底高弓(拇趾呈爪形(

被动矫正后爪形趾明显加重' 脊柱K线片示D< 隐

裂' 脊髓AO[矢状位 H

!

n[示终丝增粗紧张(脊髓

受牵拉低位(末端降至D= 水平(D< 水平棘突位置见

条状高信号(周边呈低信号' 手术所见%为 D= ED<

水平终丝增粗(直径约 "6< 9.(椎管内无脂肪堆积

及肿瘤样物质(切断终丝(近端终丝回缩约 ! 9.'

术后病理检查%脊髓终丝'

例 #(女(B 岁' 因走路不稳 > 年入院(!B 个月

学会走路(但走路不稳(易摔倒(家人予以补钙治疗

后症状未见好转(且进行性加重(来我院求进一步诊

治' 查体%腰骶部有一色素沉着(约 !6< 9.s#6" 9.(

部分皮肤角化(有一小撮毛发丛生(皮肤无破溃(无

囊性肿物及脂肪样肿物膨出(步态异常(左足变小(

尖足高弓足(左足内外翻及背伸或趾屈肌力较右足

差(左胫前肌无力(左下肢变细(无感觉障碍(双侧膝

腱反射减弱(跟腱反射消失(双巴氏征阴性' 脊髓

AO[示矢状面 H

!

n[骶管近端终丝增粗(脊髓向背

侧移位(D; ED= 水平圆锥变形(位置低(脊髓分为两

半#横断面示 Z# EZ; 水平椎管后方缺如' 直肠肛管

测压阳性' 左下肢肌电图及神经传导速度均正常'

手术所见%D= 水平见脊髓纵裂(骶管近端见终丝粗

大(直径约为 "6$ E!6" 9.(附着于骶管近端背侧的

前面上(切断终丝(近端终丝回缩约 !6# 9.' 术后

病理检查%脊髓终丝'

例 ;(男(< 岁' 因左下肢无力 = 年入院(于入院

前 = 年家人无意间发现患儿左下肢站立位时蹬踩无

力(未予特殊处置(随着年龄增长(左下肢无力逐渐

加重(尤以跑动时明显(左足跳跃运动差(为求进一

步诊治来我院' 查体%腰椎向左侧轻度弯曲(腰骶部

局部有轻压痛(双下肢等长(双足等大(左足弓略扁

平(足趾并拢展开活动差(左下肢肌力 < 级弱(其余

正常(左侧膝腱反射减弱(跟腱反射减弱(右侧正常(

左足感觉迟钝' 脊柱 K线片示 Z! 隐性裂(D< 椎板

未愈合' 脊髓 AO[示矢状面 H

!

n[骶管内终丝粗

大(受牵拉脊髓紧张变直并贴近硬膜囊后壁(末端位

于D= ED< 水平(Z! 水平棘突位置见条状高信号'

手术所见%腰骶部脊髓无脂肪堆积及肿瘤样物质(仅

见终丝粗大位于 Z; 处(且穿出硬膜(直径 "6; E

"6< 9.(切断及切除约 ! 9.后回缩 # 9.' 术后病理

检查%脊髓终丝'

例 =(女(B 个月' 因扶站时左脚不能完全着地

> 个月入院(患儿足月臀位剖腹产(入院前 > 个月母

亲发现将患儿扶站时左脚仅足尖着地(未予特殊处

置(因症状未见好转来我院(患儿排尿正常(便秘(

; 1 排一次大便' 入院查体%左下肢远端呈内旋位(

左足呈马蹄内翻(前足内收(扶站时左足跟不能着

)<<B)
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地(左足被动中立位困难(左下肢较右侧短且细' 左

足底感觉消失' 腰背部有约 < 9.s!" 9.不规则色

素沉着' 肛门紧张度尚可(肛门上方约 = 9.处可见

一潜毛窦(左侧膝腱反射及跟腱反射消失(双巴氏征

阴性(余未见异常' 脊髓 AO[矢状面 H!n[示骶管

内终丝粗大(脊髓受牵拉至 Z! 水平(D! 水平脊髓被

完全分割#横断面可见骶管内圆点状高信号影' 手

术所见%骶管内终丝粗大(直径约 "6B 9.(固定于尾

骨处(牵拉脊髓紧张' 切断及切除终丝 # 9.(脊髓

回缩 < 9.(向上探查脊髓至腰 ! 水平未见骨嵴嵌入

脊髓纵裂' 术后病理检查%脊髓终丝'

例 <(女(> 岁' 因发现左足畸形 > 年入院(于生

后 ! 个月发现左足内翻畸形(足底不能完全着地(于

当地医院诊断为.马蹄内翻足/(未经系统治疗(患

儿独立走路可(但跛行(且逐渐加重(于入院前 ! 周

行脊髓磁共振检查示脊髓栓系(为求进一步诊治来

我院' 查体%脊柱正常生理弯曲(于 D# 下可及脊柱

隐裂(各脊柱棘突无压痛(左足较右足小(左足内翻(

踝关节呈马蹄状(被动矫正困难(左下肢肌力 = 级(

左下肢膝腱反射及跟腱反射减弱(浅反射正常(布氏

征阴性(克氏征阴性(左巴氏征阳性(右巴氏征阴性'

腰椎双斜位片未见异常' 腰骶部AO[示H

!

n[脊髓

腰膨大消失(脊髓末端位置下降(横断面可见骶管内

圆点状高信号影' 直肠肛管测压阳性' 左下肢肌电

图及神经传导速度均正常' 手术所见%D= 水平终丝

粗大(直径约 "6< 9.(切断终丝并切除终丝约 # 9.(

近端回缩 ! 9.(未及脂肪堆积及肿瘤样物质' 术后

病理检查%脊髓终丝'

#K讨论

H&Z分为原发性和继发性 H&Z(原发性 H&Z 指

因终丝粗大*脂肪瘤*表皮样囊肿等病理因素使得圆

锥牵拉(位置下降' 继发性 H&Z 指脊髓脊膜膨出修

补术后或腰骶部椎管内脂肪瘤术后导致脊髓与硬脊

膜以及脂肪瘤与脊髓及硬脊膜粘连(使其在生长过

程中牵拉脊髓' 而根据AO[表现*手术所见以及脊

髓栓系的发生形式(可将其分为 < 型!!"

%

"

终丝粗大

型#

#

脂肪瘤型#

$

术后瘢痕粘连型#

%

椎管内肿瘤

型#

(

混合型'

终丝粗大型是原发性 H&Z 中最常见的类型'

正常情况下(在胚胎发育初期(脊髓占据整个椎管(

其终点止于骶管末端' 以后脊柱生长速度快于脊

髓(圆锥开始向头侧移动' 大约在妊娠 ;" 周(圆锥

上升到D; 水平' 终丝由圆锥尾部细胞团退化形成(

正常终丝纤细*柔软(允许生长发育过程中的脊髓圆

锥缓慢上升' 但是当终丝发育异常时(变短*增粗

$大于 # ..&*紧张的终丝可使脊髓圆锥受牵拉*上

移受阻*导致脊髓低位' ?2.212等!#"发现正常终丝

和刺状韧带对牵拉具有缓冲作用(当终丝增粗变短

后即失去了缓冲的作用(故脊髓和神经组织被长期*

过度牵拉后可逐渐发生血运*代谢和电生理功能方

面的改变(从而出现一系列神经功能损害的症状和

体征'

临床症状出现的早晚与严重程度取决于粗大终

丝对圆锥的牵拉程度及脊髓和马尾神经受损的轻

重(终丝粗大型 H&Z 多数出现在幼儿时期' 当圆锥

受到严重牵拉时(在胎儿期或婴儿期就会出现神经

损害(儿童开始直立行走时还会影响脊柱弯曲度'

牵拉程度不严重时(仅表现为儿童时期微小的*非进

行性的损害' 最轻微的牵拉(在儿童时期可无症状(

直至被其他因素影响打破了牵拉与神经功能两者之

间脆弱的平衡而出现症状' 而且脊髓各段对牵拉的

易感性不同(骶尾脊髓最易损伤(腰段次之'

儿童H&Z就诊常见的主诉并不是疼痛(而下肢

无力*行走困难和进行性足部畸形是一个常见特征(

且约 !a; 儿童伴有脊柱侧弯' 终丝粗大型 H&Z 的

主要临床表现归纳如下%

"

运动障碍(主要表现为下

肢无力和步行困难(并呈进行性加重' 肌张力降低(

腱反射减弱或消失' 个别伴有不同程度的肌萎缩(

甚至不能站立'

#

常与各种先天性畸形并存(如马

蹄足*隐性脊柱裂*脊髓纵裂等'

$

括约肌功能障

碍(以遗尿和尿失禁最常见(可表现为扩张性大膀

胱(滴流性尿失禁(残余尿增多(大便失禁'

%

局部

皮肤异常(如异常的毛发*血管痣*色素沉着*皮肤凹

陷*皮肤斑块*瘢痕样组织*皮肤窦道等'

(

较大患

儿可有马鞍区皮肤麻木或感觉减退'

+

腰骶部肿块

在终丝粗大型H&Z中很罕见'

由于本病临床表现多种多样(故需与以下疾病

相鉴别%

"

引起运动*感觉障碍的疾病%如小儿麻痹*

急性感染性多发性神经炎*脑性瘫痪*脑卒中等'

#

引起泌尿系统症状的疾病%如泌尿系感染等'

$

皮

肤神经综合征等遗传代谢病'

通过临床症状与体征可对该病进行初步诊断'

但影像学对 H&Z 具有确诊意义' &H检查主要显示

以脂肪组织为主的增粗的终丝' 而对于以纤维*神

经组织为主的增粗的终丝(AO[检查有其优越性(它

能明确脊髓圆锥最低位置和终丝的走向*形态与椎

管内其他组织的关系(特别是AO[冠状面显示最清

楚(故AO[是诊断终丝粗大型 H&Z 最可靠*最主要

)><B)
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的工具!="

' 该类型患儿的 AO[矢状位可见粗大终

丝(终丝直径在 #6" ..以上(由于终丝牵拉(脊髓

圆锥部下降(其马尾可有或无轻度纤维性粘连'

AO[轴位相可见骶管内有高密度圆点状终丝横断面

影像' 本组研究中 < 例 AO[表现均显示短而粗大

的终丝*脊髓圆锥低位(# 例合并隐性脊柱裂(# 例合

并脊髓纵裂' 对于新生儿(由于 K线及 &H有放射

性损伤(AO[价格昂贵且无法观察脊髓搏动(所以F

超是新生儿 H&Z 早期诊断的首选方法!<"

' H&Z 特

有的超声特征是脊髓终端腹侧前血管的搏动消失'

脊髓栓系松解及终丝切断术仍然是治疗 H&Z

唯一的有效办法(通过切断异常的终丝可以松解对

脊髓圆锥*马尾神经的牵拉*粘连和压迫( 达到改进

受损组织的血液循环( 增加细胞氧化代谢( 阻止脊

髓神经进一步损伤(从而促进受损神经功能的恢复(

故早期诊断*早期治疗才能期待更佳疗效!>"

' 如果

H&Z的症状是由神经系统的损毁性的器质性改变造

成时(这种损伤通常是无法修复的(手术治疗仅仅是

使病损不再继续加重' 但是如果症状是由神经系统

的刺激性或不完全损害所致时(手术治疗则可能达

到减轻症状和防止病情进展的双重效果' 对于H&Z

病人(无论是儿童还是成人(外科手术都是有益的(

而成功的基础就是早期诊断!M"

' H&Z的患儿大多首

先到儿科就诊(且常因为早期症状不典型而被延误

诊治(但根据其病史*临床表现(结合 AO[检查(早

期确诊并不困难(所以临床医生对该病要有足够的

认识'
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