
中国临床神经外科杂志2021年12月第26卷第12期 Chin J Clin Neurosurg, December 2021, Vol. 26, No. 12

● 综综 述述 ●

【关键词】隐匿性脊髓拴系综合征；脊髓圆锥；泌尿系统症状

【文章编号】 1009-153X（2021）11-0375-03 【文献标志码】A 【中国图书资料分类号】R 739.41; R 651.1+1

隐匿性脊髓拴系综合征的研究进展

依日扎提·艾力 王增亮

脊髓拴系综合征（tethered cord syndrome，TCS）
是一种渐进性进展的神经发育障碍性疾病，主要表

现为以肢体感觉、运动功能障碍或畸形以及大小便

功能障碍等神经功能损害的症候群[1]，这种功能障碍

会随着病人的生长发育和脊柱屈伸而加重[2，3]。1993
年，Warder 和 Oakes[4]提出隐匿性 TCS（occult TCS，
OTCS）的概念，描述具有TCS类似的临床症状，但脊

髓圆锥位置正常、终丝增粗呈脂肪瘤化的一组疾

病。OTCS在儿童中较常见，因认识不足，误诊率高，

常常错过最佳治疗时期。本文对OTCS的研究进展

进行综述。

1 OTCS的病因及病理生理

从理论上讲，TCS的病理生理主要涉及终丝的

弹性丧失和脊髓的牵拉。脊髓通过齿状韧带固定在

周围的椎管上，直到 T12水平，齿状韧带是软骨膜的

延伸。脊髓圆锥的尾部由终丝固定在椎管上，在硬

膜内一直延伸到 S2水平。脊髓圆锥尖端的正常位

置在L2水平以上。终丝的主要作用是在运动过程

中固定和稳定脊髓圆锥。研究表明，在屈曲时，根管

长度增加 7%，当终丝的弹性丧失时，可能会导致脊

髓圆锥发生缺血性损伤。因此，终丝弹性异常导致

脊髓牵拉是导致TCS的病理机制[5]。

中枢神经系统绝对依赖氧化代谢产生 ATP。
ATP是神经元发挥功能和生存所必需的供能分子。

轻到中度的脊髓拉伸具有类似于轻度低氧血症的效

果，而严重的拉伸可以产生长期缺血的效果[5]。在儿

童，终丝被牵拉的程度可能远远大于成人，呈一种紧

张状态，随着儿童的成长而发展。当儿童的脊柱发

育达到一定程度，牵拉脊髓到必要的张力时，就会表

现出症状。而对成人 TCS，可因日常的颈部和背部

活动产生短暂的张力，作用于受牵拉的脊髓，导致局

部短暂周期性缺血，在多年的累积作用后，开始逐渐

地出现症状[6]。

Yamada等[7]在TCS动物模型中发现脊髓圆锥牵

拉程度与神经缺损的严重程度相关，这一原理被称

为牵拉性缺氧。继发性牵拉力使脊髓圆锥神经元缺

氧、供养血管变细及血流减少，导致脊髓圆锥神经元

损伤，从而产生相应的临床表现。低幅度牵拉引起

可逆性损伤，高幅度牵拉则造成不可逆性损伤。这

表明早去除拴系因素可防止永久性脊髓损伤[1，8]。

2 OTCS的临床表现

1990年，Khoury等 [9]首次描述 31例脊髓圆锥位

置正常的存在泌尿系统症状的TCS，在手术干预后，

大多数病人恢复正常或泌尿系统症状改善。后来，

Warder和Oakes[4]描述 13例病人在没有明显影像学

异常的情况下具有TCS相似的临床表现，而且，有明

显症状的TCS中，超过 18%的病人脊髓圆锥处于正

常水平。OTCS具有多种与典型TCS相似的非特异

性临床症状。从广义上可分为神经系统症状（即运

动或者感觉障碍）、泌尿系统症状、神经-骨骼系统症

状及神经-皮肤系统症状。OTCS最常见的症状是泌

尿系统症状，发生率在 68%~100%[10]，并且严重影响

病人的生活质量 [11]。儿童OTCS主要表现为继发性

尿失禁和尿频[12]。此外，约50%的OTCS病人有胃肠

道功能异常，如便秘或者大便失禁。成年OTCS病人

的尿频发生率较高，也有成年OTCS病人出现背部

和/或下肢疼痛可能是唯一的症状 [8]，而这种疼痛可

以通过其屈曲姿势的加重而与其它脊柱病变区别，

同时也可以通过颈部伸展缓解[5]。另外，成年OTCS
病人便秘的发生率为58%。Metcalfe等[11]观察到，在
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诊断为单一的泌尿系统障碍的OTCS中，19%的病人

存在异常脊柱反射。

3 OTCS的影像学表现

OTCS发病较为隐匿，很多婴幼儿刚出生时并无

任何症状，很容易导致家长发现问题延迟而延误诊

治。据报道，约50%的OTCS患儿是在3岁以后才开

始就诊，反复的尿路感染和尿失禁是最常见的就诊

原因，但是其中约1/4的患儿因就诊时间过晚而出现

神经功能退化，造成永久性神经系统损害[13]，所以早

期发现OTCS极为重要。有学者认为OTCS多数伴

有隐性脊柱裂，跟遗尿等症状有密切的关系，14岁

之前CT显示骶椎板的未闭合率可达到50%[12，13]。因

此，隐性脊柱裂可作为TCS的高危因素，临床上应加

以关注。椎板未融合或隐性脊柱裂多伴发儿童特发

性骶管内脂肪沉积，原因可能是椎管内脂肪过度沉

积，导致椎管内压力过高，影响椎板的融合。如果骶

管内脂肪沉积过多、硬膜囊末端位于S1水平或L5水
平，则提示硬膜囊及脊神经受压，又称为终丝远端被

粘连，但由于骶管内脂肪丰富，MRI无法明确诊断。

这个可以解释部分TCS患儿终丝及马尾形态正常而

仍有临床表现[14，15]。

任何疑似TCS的病人，都应接受腰骶影像学检

查，MRI是诊断 TCS的首选方法。MRI可清晰地显

示脊髓的位置和形态、发现是否存在脊髓脊膜膨出、

是否合并脂肪瘤、明确脊髓圆锥的位置，对TCS的诊

断有极大的意义。但是MRI诊断OTCS的作用仍有

限。脊髓圆锥位置正常时，仰卧位MRI对OTCS的诊

断价值不高，但对部分病例有诊断价值。目前，主张

使用俯卧位MRI判断和识别终丝的后部位置和形

状，但其灵敏度为62%。在正常情况下，骶管内终丝

被后根覆盖，并附着在骶管的前部。而TCS有终丝

后部附着，通常位于脊柱最前凸的位置（L4/5）[16]。

尿流动力学检查可以作为诊断脊髓圆锥位置正

常且终丝未发生脂肪变性的TCS的重要依据。研究

表明TCS在出现小便功能异常之前，已存在神经损

害，主要表现为神经源性膀胱 [17]。Meyrat等 [18]报道

UDS评分以评估逼尿肌活动、膀胱顺应性、膀胱容量

及膀胱括约肌的舒缩性，具有一定的价值。体感诱

发电位通常用于OTCS病人的术后评估，对检测术后

是否发生在拴系有较大的作用，然而对诊断OTCS的
作用有限。其它检查方法，例如脊柱B超、X线、脊

柱CT三维重建，对TCS也有一定的诊断价值，但是

对OTCS的诊断作用有限。目前，诊断OTCS的基本

方式依然是自然病史、临床表现、俯卧位腰骶部MRI
和尿流力学检査。

4 OTCS的治疗

一般认为，有症状的TCS，应尽早手术干预。但

是对OTCS的治疗和管理，依然有争议。Khoury等[9]

报道 31例出现持续性尿失禁的OTCS患儿，均接受

松解术，其中72%的病人术后症状好转，66%的病人

膀胱顺应性增加。迄今为止，已有13篇文献系统地

描述了OTCS手术的预后情况，这些文献都是回顾性

研究，有12篇专注于儿科病人的研究，1项研究回顾

了成人病人的预后，总体上，289例病人中，97.2%出

现泌尿功能障碍，术后78.3%有改善[8]。

目前，OTCS主要采用联合内终丝脊髓栓系松解

术，主要手术方法是切除增粗紧张的终丝。对于部

分脊髓圆锥和终丝增粗脂肪变形的病人，在保障脊

髓神经功能不再受损的基础上，最大程度地分离、切

除或释放粘连或受压的脊髓和神经，使局部微循环

的缺氧和异常代谢得以逆转，恢复受损的神经功

能。研究显示，对于有临床症状及影像学结果显示

终丝增粗脂肪变形的病人，67%的医生倾向于早期

手术干预，然而，有 33%的医生认为症状可自行改

善，密切随访及定期检查俯卧位腰骶部MRI和尿流

力学检査[1]。Yamada等[7]回顾性比较不同方式治疗

OTCS的疗效，88%的病人接受松解术后症状得到好

转，29%的病人通过保守治疗后症状改善；此外，有

12%的病人接受手术干预后症状恶化，但是接受保

守治疗病人未出现症状恶化。还有研究报道，接受

手术干预的OTCS患儿中，3.28%的病人术后病情恶

化[9]。虽然，这些研究结果表明尽早手术干预是有益

的，但是各研究的治疗方法和标准不同，没有相关研

究结果强烈的支持手术干预。目前，研究报道接受

单纯拴系松解术的 TCS病人中 3%~8%的病人出现

延迟再拴系风险，OTCS病人是否面临同样的可能性

尚不清楚[19]。

总之，OTCS是一个相对新的概念，很多神经外

科医生对OTCS的了解依然很少，误诊率高。OTCS
最常见的症状是泌尿系统功能障碍，但病人也可能

会出现神经功能障碍和下肢疼痛。OTCS的诊断主

要依赖于自然病史、临床表现及尿动力学检查。但

由于缺乏客观的影像学异常，很难决定手术干预时

机。虽然相关研究结果表明，对适当选择的病人行

手术干预可以明显改善泌尿系统症状，但由于研究

的病例数量有限和随访时间短，术后改善是否持久、
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是否发生再拴系还不清楚，需要进一步研究证实。
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