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终丝疾病和神经颅脑脊柱综合征：定义、临床图片和影像特征。 

Miguel B. Royo-Salvador1*, Marco V. Fiallos-Rivera1 , Horia C. Salca1 and Gabriel Ollé-Fortuny2 

 

简介 

背景：我们提出了两个新概念：终丝疾病（Filum Desease）和神经颅脑脊柱综合症

（Neuro-cranio-vertebral syndrome，NCVS），我们将至今还被认为的先天疾病，如小脑扁桃体下疝

第一型，原发性脊髓空洞症，原发性脊柱侧弯，颅底凹陷，扁平颅底，齿状突畸形和脑干扭结症(Brainstem 
Kinking)等归为一类。 

方法：我们描述了疾病的症状，临床过程和神经系统症状以及在 373 例患者核磁共振影像中见到的变

化。 

结果：我们的研究病例包括 72％的女性，平均年龄为 33.66 岁；48％的患者其发病至诊断时间超过 10

年，64％的患者具有进行性临床病程。最常见的症状有：头痛 84％，腰部疼痛 72％，颈椎部疼痛 72％，

平衡感失调 72％，感觉异常 70％。最常见的神经系统症状有：上肢跟腱反射异常 86％，下肢跟腱反射

异常82％，足底反射异常73％，手部握力降低70％，下肢温觉异常69％，腹部反射异常68％，Mingazzini

测试阳性 66％，触觉异常 65％，小舌和/或舌头位置偏移 64％。最常见的影像特征有：小脑扁桃体位

置改变 93％，脊髓圆锥低位，位于 T12L1 88％，原发性脊柱侧弯 76％，复合性椎间盘膨出 72％和脊

髓空洞 52％。 

结论：这为未来研究开辟了新思路并扩大了治疗这些病人的方法。 
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背景  

本文总结了多个研究者的努力，他们一直在

进行三项融合研究：脊髓栓系综合征；小脑

扁桃体下疝第一型，原发性脊髓空洞症，原

发性脊柱侧弯和其他相关疾病的关系；脊髓

栓系在原发性脊柱侧弯发展中所扮演的角

色。  

 

约翰逊[1]早在 1857 年就发表了脊髓栓系的

首例外科手术，后来琼斯[2]在 1891 年发表

了脊髓栓系与神经系统和脊髓症状之间的关

系，福克斯[3]也在 1909 年第一次对脊髓膜

膨出症患者提出栓系的概念，1940 年利希滕

斯坦[4]也提出了这种概念。 

 

_______________________________________ 

*作者联系方式：mroyo@institutchiaribcn.com 
1巴塞罗那 Chiari 畸形&脊髓空洞症&脊柱侧弯研究所 
Passeig Manuel Girona 16, 08034 Barcelona, Spain 
本文末提供了作者的完整信息列表 

 



Royo-Salvador et al. BMC Neurology (2020) 20:175 
https://doi.org/10.1186/s12883-020-01743-y 

 
 

1953 年，Garceau 医生[5]定义了“终丝综合

征”或“脊髓牵扯综合征”，发表了三例病

情相似的病例，他们的病情皆在切断了紧绷

增粗的终丝后有所改善，后来 Jones and 

Love [6]在 1956 年提出了“终丝紧张”一

词。1976 年，Hoffmann [7]使用术语“隐性

脊髓牵扯”来定义类似的临床病例，在这些

病例的放射线检查可见如脊髓圆锥低位和终

丝增粗。 

在这些医学发表后，又经过了数十年最终才

出现了对脊髓栓系综合征的描述，这是脊柱

脊髓畸形引起的脊髓异常栓系，这种畸形在

体格检查中以脊柱裂形式出现，根据 Fuchs，

Lichtenstein 和 Yamada 医生[3，4，8]的研

究，其主要临床表现为下肢的神经系统感觉

和运动障碍，通常与脚畸形，皮肤和泌尿生

殖系统异常有关。 在土耳其，隐性脊柱裂的

发病率，在 5499 名小学生中为 0.1％[9]，

而在世界范围内，所有类型的脊柱裂的发生

率约每 1000新生儿有 0.5-10 例[10]。10％

-20％的病例的外科治疗方法是通过腰椎椎

板切除术进行脊髓松懈。 

另一方面，在非常不同的研究方向上，近几

十年来有许多作者观察到小脑扁桃体下疝第

一型、原发性脊髓空洞症和原发性脊柱侧弯

[11-18]之间存在关联，但没有任何病因或疾

病因果关系的解释被完全接受。  

最后，出现了第三个和我们理念非常相近的

研究，该研究试图解释原发性脊柱侧弯、小

脑扁桃体下疝第一型和颅底凹陷的发病机

理，认为是脊柱和脊髓之间生长不同步而引

起的，这是 Roth 在 1981 年和 1986 年提出

[19，20]，尔后，Porter[21，22]在 2001

年提出脊柱脊髓生长不同步会导致脊髓的栓

系，此外 Dickson[23]在 1984 年提出胸椎过

度成长会导致旋转脊柱侧弯。近期的核磁共

振成像研究，特别是 Winnie Chou团队进行

的研究，在原发性脊柱侧弯患者的片子发现

了支持上述理论的特点 [24]，其他如

Milhorat 医生，也在 2009 年应用上述理论

进行治疗[25]。根据博士论文“对脊髓空洞

症病因的贡献” [26]中提出的论点，脊髓牵 

扯为原发性脊髓空洞症、小脑扁桃体下疝第

一型、原发性脊柱侧弯、扁平颅地、颅底凹

陷、齿状突畸形和脑干扭结症的主要发病机

理[27,28]。 

本文的目的在于介绍神经颅脑脊柱综合征的

概念，定义其临床表现和影像，及其以不同

疾病方式表现，如小脑扁桃体下疝第一型、

原发性脊髓空洞症、原发性脊柱侧弯、扁平

颅地、颅底凹陷、齿状突畸形和脑干扭结症。

终丝疾病是神经颅脑脊柱综合征最常见的表

现方式。 

 

 

方法 

在 2009年 4月 14日到 2015年 12月 16日之

间，“巴塞罗那 Chiari 畸形&脊髓空洞症&

脊柱侧弯研究所”接待了 1285名小脑扁桃体

下疝第一型、原发性脊髓空洞症、原发性脊

柱侧弯、扁平颅地、颅底凹陷、齿状突畸形、

脑干扭结症、脊髓圆锥低位等疾病的患者，

其中我们选取了 373 例拥有完整临床资料的

病例进行研究，排除有神经或神经外科病史

的病例，如曾接受减压手术、装置过脊髓空

洞引流管、脊柱矫正手术、椎间盘狭窄手术；

或有脱髓鞘、炎症、肿瘤疾病或中枢神经系

统严重创伤的病例。 
普遍来说，患者都是在他们国家被诊断出上

述疾病后来咨询我们，对我们在终丝疾病和

神经颅脑脊柱综合征的诊断、治疗和追踪方

法“终丝系统®”感兴趣（终丝系统®信息：

https://filumsystem.com/enfermedad-del-filum,
https://filumsystem.com/enfermedades-implica
das/, https://institutchiaribcn.com）。我们是全

球唯一拥有应用终丝系统®医疗法资格的中

心，我们是高专业的私立医疗中心，在终丝

疾病的研究、诊断和治疗上，拥有西班牙国

家认证的研究开发中心资质 1583.001.16-160 
920-CER-RD.001，Nº: 33/C-PR074，AENOR质
量中心认证 ISO9001:2005，注册号：

ES-0081/2015，以及质量管理系统认证

UNE-EN ISO9001:2008。 
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患者在来到我们研究所后，我们建立病例档

后会仔细询问患者是否有神经颅脑脊柱综合

征的相关症状，尔后为病人进行临床神经理

学检查，见表 1。 
 
表 1. 神经理学检查项目。1我们也使用 Jamar
握力测量仪。2不在包含在数据分析中。 
检查项目 发现 
1. 瞳孔测试 瞳孔缩小、瞳孔散

大、闭孔症、光动力

反射降低 
2. 眼动测试 斜视、眼球震颤 
3. 小舌和舌头检查 偏移、不对称 
4. Collins握力测试 1 单或双侧握力低于

同龄及同性别的十

分之一 
5. 跟腱、腹部、皮肤
和足底反射 

消失、减弱、亢进、

出现病理性反射 
6. 温觉检查 
至少身体 40 个部位 

感觉消失、感觉减

弱、感觉亢进、诱发

性感觉异常 
7. 触觉检查 
至少身体 40 个部位 

感觉消失、感觉减

弱、感觉亢进、诱发

性感觉异常 
8. Lasègue测试 阳性-疼痛区域及抬

高角度 
9. Mingazzini测试 跛行 
10. 翻转 Lasègue 测
试 2 

阳性-俯卧时屈曲腿
部疼痛 

11. Barré测试 2 跛行 
12. 背部及下肢疼痛

点测试 2 
阳性-按压疼痛 

13. 骶部检查及触诊
2 

畸形、骶部小坑、敏

感 
14. 背部，肩膀，肩

胛骨检查 2 
肩膀不对称、肩胛骨

突出、折痕 
15. Romberg测试 不稳定 
16. 垫脚及脚跟测试
2 

无力、不稳定、共济

失调 
17. 股四头肌试验 2 阳性-单膝下跪起身

困难 
 

门诊前，大部分患者皆已将全脊柱核磁共振

T1 及 T2 影像、全脊柱正侧位 X 光片发给我

们。在这些影像中，我们会仔细观察是否有

以下疾病： 
1. 枕颈畸形，最常见的有：颅底凹陷，齿状

突超过张伯伦线 5毫米以上；扁平颅底，

Boogaard 角大于 135º或 Welcher 角大于

140º；齿状突畸形，超出 Thiébaut- 
Wackenheim- Vrousos基底线 2毫米以上；

脑干扭结症，在严重的扁平颅底病例中可

见（图 1）。 
 

小脑扁桃体下疝：单侧或双侧小脑扁桃体下

疝至枕骨大孔下，以 McRae 线表示。此外，

我们没有按惯例测量下疝的长度（以毫米为

单位），而是记录小脑扁桃体尖端最低的位

置，如枕骨大孔、CI后弓和 C2棘突（图 2）。

我们也定义了小脑扁桃体下疝压迫，当小脑

扁桃体位置逼近 McRae 线，代表了小脑扁桃

体下疝初期，有其它作者将其称为“Chiari

畸形 0型”。 

 

2. 髓内囊肿：指任何大小、形状和位置的原

发性脊髓空洞，排除肿瘤、血管畸形、炎

症或创伤造成的脊髓损伤（图 3）。此外，

我们认为存在两种脊髓空洞前期损伤：a）
脊髓血肿：在矢状位 T2加权图像上，脊

髓内有两条平行的高强度线，通常在轴位

T2加权图像上可见脊髓血肿（图 4）[29]；
b）脊髓中央管扩张，出现丝状脊髓空洞

影像（图 5）。 
3. 原发性脊柱侧弯：任何 X光片正位和侧位

的脊柱侧弯，我们将其分为三类：轻度，

根据 Cobb方法测量不超过 10度，中度，

10-40度，重度，超过 40度（图 6）。任

何类型的侧弯或脊柱变异都值得我们关

注。 
4. 脊髓圆锥低位：脊髓圆锥位于 T12-L1。每

个脊椎分为 3等分。 
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图 1. 用于评估枕颈畸形的参数。1. Welcher 底线；2. Thiébaut-Wackenheim-Vrousos 的基底线；

3.Boogaard 角度；4. McRae 线；5.Chamberlain 线。 
 

 
图 2. 小脑扁桃体下疝分级。A. McRae 线（A0）；B. C1 上缘；C. C1 下缘。A 和 B 之间分为一级（上）、

二级（中）、三级（下）。四级：位于 C1 上下缘之间。五级：位于 C1 下缘以下。若小脑扁桃体位

置临近 A 线，代表小脑扁桃体下疝压迫。箭头处为另一个小脑扁桃体下疝相关指标，小脑扁桃体上

方空间增大。 
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图 3. 脊髓空洞分级。一级：空洞范围小于一节椎段。二级：范围 1-5 节椎段。三级：范围 6-10 节

椎段。四级：范围超过 10 节椎段。 
 
 
我们在磁共振片上也经常观察到小脑扁桃

体上方空间增加（图 2）、脊髓紧绷影像（图

5 和图 8）、脊髓位置偏移（图 8）、脊柱翻

转；但这些情况并未被研究分析。 
JPEG 电子影像皆用 Vista Previa 8.1 版本

（Apple, Inc. Cuertino, CA, EEUU），DICOM
档则用 OsiriX 5.8.2 版本（Pixmeo SARL, 
Bernex, Switzerland）审视。 
所有病例症状、临床、影像的数据分析的资

料皆从数位资料库存取（ FileMaker Pro 
Advanced 11.0v2, FileMaker, Inc. Santa Clara, 
CA, EEUU），输出到微软 Excel 2011 表单，

之后再输入进 SPSS 资料库（21 版本, IBM 
Corporation, Armonk, NY, EEUU）。 

首先我们初步对所有病例一般数据进行分

析（性别、年纪、临床类型及病程），之后

以临床症状、临床体征和影像特征分类。我

们在序数数据使用了 Pearson 的卡方检验和

Kendall 检验，分层数据使用 Mantel-Haenszel
卡方检验，重要数值为 p 值<0.05。最后根

据症状和体征分组我们创建了连续的变量，

首先通过比较均值和学生独立样本的 t 检

验，然后通过创建色散图并计算 Pearson 的

相关系数，来对各种成像特征进行分析。 

 

 

 

图 4. 脊髓血肿在矢状切面影像（左图箭头处）和轴状切面影像（右图箭头处）。 
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图 5. 脊髓中央管扩张（箭头处）。在矢状切面影像亦可见脊髓紧绷影像。 

 
结果 

第一部分：描述分析 
一般数据 
在 373 例病例中，女性为 270 例（72％），

年龄在 3 至 76 岁之间（中间值 33，平均

33,66，标准差 15,87）。 从出现首次症状

到确定诊断的时间间隔，177 例（48％）大

于 10 年，70 例（19％）5至 10 年，76 例 2

至 5 年 （20％）和 很少更短的时间间隔（图

9）。 
 
 

神经学临床图片 
表 3 和表 4列出了在超过 10％的分析患者

中发现的症状以及通过特定的神经系统检

查发现的临床体征。 

值得一提的是，在整个研究过程中我们也

经常观察到其他症状，但是由于最初列表

中并未考虑到这些症状，因此本分析中未

对它们进行评估。我们对每个病例的情况

进行了分析：畏光症 137 例（37％），恐

惧症 126 例（34％），身体各部位不自主

的肌肉跳动 57 例（15％） ）和不同区域

的电流感 40 例（11％）。 
 

 
图 6. 原发性脊柱侧弯分类。1. 轻度；2. 中度；3. 重度。 
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图 7. 脊髓圆锥位置分类。1. 位于 T12L1；2. 位
于 L1 上三分之一位置；3. 位于 L1 中间位置；

4. 位于 L1 下三分之一位置；5. 位于 L1L2；6. 位
于 L2 上三分之一位置；7. 位于 L2 中间位置；

8. 位于 L2 下三分之一位置；9. 位于 L2 下方。 
 

 
另外，尽管有的症状从一开始就已包括在研

究中，但因为极少病例有那些症状以至于无

法用于分析，因此临床症状中我们排除了以

下症状：意识丧失 23 例（6％）、发声障碍

20 例（5％）、失眠 20 例（5％）、腹痛 24

例（6％）、感觉异常 28 例（8％）、震颤 29

例（8％）和身体不同部位的肌肉萎缩 22 例

（6％）。 此外，值得注意的是，我们只有

14名患者（4％）有夜间呼吸暂停。 

至于临床疾病发展的类型，大多数病例皆是

进行性的（239 例，64％），其次是慢性的

（117 例，占 31％），其他类型则不常见（图

10）。 
 

影像特征 
研究的病例中，273 例（73%）皆有小脑扁

桃体下疝，73 例（20%）为小脑扁桃体下疝

压迫，我们发现所有下疝程度比例相当平

均，最常见的是扁桃体刚好达寰椎后弓前方 

位置（75 例，20％）（图 11）。194 例（52％）

有髓内囊肿（原发性脊髓空洞症），139 例

（37％）为脊髓缺血性水肿，另外 8例（2％）

仅中央管扩张。脊髓空洞最常见的部位是颈

胸部，有 99 例（26％），另值得注意的是，

颈部脊髓髓空洞症有 135 例（36％）。至于

脊髓空洞的范围，经常是超过 10 个椎骨节

段的长度（66 例，18％）。 （图 12） 

284 例（76%）有原发性脊柱侧弯，其中 170

例（46%）皆是轻度侧弯（Cobb 10度以内）

（图 13）。 

脊髓圆锥的位置各病例不一，最常见位置在

L1L2，有 87 例（23%）（图 14）。 

在这个系列的研究病例中，我们发现了 18

例（5%）齿状突畸形、15 例（4%）颅底凹陷、

10 例（3%）扁平颅底和 6例（2%）脑干扭结

症。 

最后，共有 267 例（72%）有复合性椎间盘

膨出症。 

 

第二部分：双变量分析 

我们发现了以下重要的关联（p <0.05）： 

 

A. 一般和颅部症状及体征 

 

小舌和/或舌头偏斜伴有：头痛（p= 0.011）

和恶心和/或呕吐（p=0.014）； 

自发性眼球震颤伴随：平衡障碍（p = 

0.020 Kendall）、耳鸣（p=0.000）和认

知障碍（p=0.011 Kendall）； 

Romberg 检验为阳性伴随：平衡障碍（p= 

0.002）； 

手部握力下降伴随：认知障碍（p=0.021 

Kendall）；  

温觉异常伴随：情绪变化（p=0.000）。 

 

B. 与脊髓症状相关的临床体征： 
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图 8. 磁共振切面显示脊髓紧张（A, C-颈部脊髓；B-胸部脊髓）和脊髓偏移（D-在 C用绿线标记的位置）的

特征。 
 

  

温觉异常伴随：颈部疼痛（p=0.004）、

上 肢 疼 痛 （ p=0.000 ） 、 上 肢 麻 木

（p=0.000）、上肢无力感（p=0.000）、

下肢疼痛（p=0.045 Kendall）和温感异

常（p=0.000）； 
 

  

触觉 异 常伴随：颈部疼痛（ p=0.044 

Kendall）、上肢疼痛（p=0.000）、上肢麻

木（p=0.000）、上肢无力感（p=0.001）和

下肢疼痛（p=0.011）； 

 

 
表 2. 新的连续变数- 患者的每个变量的值是根据地形标准收集的不同变量的各个值的总和 
新的连续变数 组成 数值 
一般症状 认知障碍+情绪障碍+失眠+全身疲倦 4-11 
颅部症状 头痛+恶心/呕吐+平衡障碍+吞咽困难+视觉障碍+耳鸣+复视 7-15 
颈部症状 颈部疼痛+上肢疼痛+上肢麻木+上肢无力 4-8 
脊髓症状 背部疼痛+腰骶部疼痛+下肢疼痛+胸部疼痛+下肢麻木+下肢无力+感觉

异常+温度感觉异常+痉挛+括约肌障碍+行动障碍 
11-21 

颅部体征 眼球震颤+小舌和/或舌头偏斜 2-4 
脊髓体征 温觉异常+触觉异常+下肢跟腱反射+上肢跟腱反射+腹部反射+足底反

射+Lasègue 测试+ Mingazzini 测试+ Romberg 测试+握力 
10-25 



Royo-Salvador et al. BMC Neurology  (2020) 20:175 
 
 

 

9 

 

 
图 9. 373 例从出现首例症状到来到巴塞研究所就诊的时间 
 

  

上肢跟腱反射异常伴随：上肢无力感

（p=0.042）和括约肌功能异常（p=0.024 

Kendall）； 

手 部 握 力 降 低 伴 随 ： 上 肢 无 力 感

（p=0.000）； 

下肢跟腱反射异常伴随：下肢无力感

（ p=0.002 ） 和 行 动 障 碍 （ p=0.046 

Kendall）； 

Mingazzini 测试阳性伴随：下肢无力感

（p=0.001）。 

 

C. 临床变量（症状和体征）与影像特

征之间的关系 

于 

- 与小脑扁桃体下疝相关的临床变量：头

疼（ p=0.018）、小舌和 /或舌头偏斜

（p=0.013）、手部握力降低（p=0.042）。 

- 与脊髓空洞相关的临床变量：恶心/呕

吐（p=0.000）、视觉障碍（p=0.001）、

耳鸣（p=0.007）、认知障碍（p=0.001）、

失眠（p=0.021）、疲劳（p=0.000）、上

肢麻木（p=0.014）、温感异常（p=0.019）、

上肢无力（p=0.006）、小舌和/或舌头偏

斜（p=0.027）、温觉异常（p=0.001）、

腹部反射异常（p=0.002）。 

  

如果我们关注颈部脊髓空洞，那么所有变量

都有相关，除了失眠之外，其它重要的关联

还有：上肢疼痛（p=0.003）、下肢麻木

（p=0.045）、触觉异常（p=0.000）和足底

反射异常（p=0.010）。 

- 与原发性脊柱侧弯相关的临床变量：背部

疼痛（ p=0.034）、自发 性眼球震颤

（p=0.038）、触觉异常（p=0.013）、腹部

反射异常（p=0.044 Kendall）和足底反射

异常（p=0.001）。 

 

D. 不同影像特征之间的关系： 

 

- 小脑扁桃体下疝伴随：枕颈部畸形

（ p=0.015 Kendall）、颈部脊髓空洞

（p=0.003）、脊髓圆锥位置（p=0.008）和

脊柱侧弯（p=0.014 Kendall）； 

- 脊髓圆锥位置伴随脊柱侧弯（p=0.045 

Kendall）。 

 

此外，通过 MantelHaenszel 分层分析，在中

度或重度脊柱侧弯的情况下存在小脑扁桃体

下疝与脊髓圆锥低位的正面关联。另外有趣的

是，尽管乍看之下，小脑扁桃体下疝和脊髓空

洞没有相关，但当我们仔细分析可发现小脑 
 
 



Royo-Salvador et al. BMC Neurology  (2020) 20:175 
 
 

 

10 

表 3. 373 例病患最常见临床病症。1不稳定性、

头昏、头晕等。2 视力模糊、幻视，盲点等。3手

和/或脚冰冷感，对冷/热不耐受/不敏感。4大小

便失禁/滞留，尿急等。A认知障碍。B性格变化。 

症状 病例数 比率 

1. 头疼 312 84 

2. 恶心和/或呕吐 182 49 

3. 平衡障碍 268 72 

4. 吞咽困难 141 38 

5. 视觉障碍 2 212 57 

6. 复视 58 16 

7. 耳鸣 171 46 

8. 语言障碍 A 92 25 

9. 记忆退化 A 162 43 

10.注意力不集中 A 143 38 

11.伤心 B 100 27 

12.痛苦 B 45 12 

13.情绪紧张 B 196 53 

14.失眠 181 49 

15.疲倦 183 49 

16.上肢疼痛 167 45 

17.下肢疼痛 208 56 

18.胸部疼痛 81 22 

19.颈部疼痛 268 72 

20.背部疼痛 243 65 

21.腰骶部疼痛 270 72 

22.上肢麻木 110 30 

23.下肢麻木 76 20 

24.感觉异常 262 70 

25.温感异常 3 146 39 

26.抽筋 44 12 

27.上肢无力感 182 49 

28.下肢无力感 175 47 

29.括约肌功能异常 4 192 52 

30.行动障碍 170 46 

 

 

扁桃体下疝和颈部脊髓空洞有正面关联，而

小脑扁桃体下疝和胸和/或腰部脊髓空洞则

无。 

 

在新的连续变量中应用独立样本的均值和 t

检验的比较，根据症状和体征分组（表 2），

显示以下正面相关关系：颈部症状-颈部脊髓

空洞；颅部症状-小脑扁桃体下疝；颅部体征

-小脑扁桃体下疝；脊髓体征-枕颈部畸形。 

值得一提的在所有部位的脊髓空洞病例和单

纯颈部脊髓空洞病例中，他们比没有脊髓空

洞的病例有更少的一般和颅部症状。（负关

联性）。 

关于应用于新连续变量的皮尔逊相关系数，

在一组临床症状和体征中我们观察到良好的

相关性，最好的相关性有一般症状-颅部症状

（r=0.531，p=0.000）、脊髓症状-脊髓体征

（r=0.523，p=0.000）、脊髓症状-颈部症状

（r=0.513，p=0.000）、颅部症状-脊髓症状

（r=0.420，p=0.000）和一般症状-脊髓症状

（r=0.414，p=0.000）。颅部症状-小脑扁桃

体下疝、颅部体征-小脑扁桃体下疝、颈部症

状-脊髓空洞、脊髓体征-脊髓空洞之间在统

计学上有显着正相关（p <0.05），尽管较弱

（r 在 0.106-0.149 之间）。同样地，一般

症状与脊柱侧弯、一般症状-脊髓空洞、颅部

症状-脊髓空洞、脊髓症状-小脑扁桃体下疝、

颅部体征-脊髓空洞之间在统计学上存在负

相关性（p <0.05，r 在 0.120-0.197 之间）。

总体而言，值得注意的是小脑扁桃体下疝与

颅部症状和体征呈正相关，而其他主要影像，

脊髓空洞，和颈部症状和脊髓体征有正相关。 

 

讨论 

从历史上看，文中提到的疾病曾在一两个医

学 发 表 中 被 定 义 ： Fuchs 1910[3] 和

Lichtenstein 1940[4]定义了脊髓栓系综合

征；Hoffman 1976[7]提出了隐性脊髓栓系； 

Garceau 1953[5]提出了脊髓牵扯综合征和

终丝综合征。在这些出版当中，没有任何一

个文献发表了原发性脊髓空洞症、小脑扁桃

体下疝第一型、原发性脊柱侧弯、颅底凹陷、

扁平颅底、齿状突畸形、脑干扭结症、神经

轴和神经棘突之间因终丝牵扯造成不协调的

生长的相关性。 
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表 4. 373 病例中最常见的临床体征 
体征 人数 比率 
1. 自发性眼球震颤 204 55 
2. 小舌和舌头偏斜 237 64 
3. 温觉异常 257 69 
4. 触觉异常 242 65 
5. 上肢跟腱反射 322 86 
6. 下肢跟腱反射异常 309 83 
7. 腹部反射异常 254 68 
8. 足底反射异常 1 274 73 
9. Lasègue 测试阳性 165 44 
10. Mingazzini 测试阳性 245 66 
11. Romberg 测试阳性 188 50 
12. 手部握力降低 259 70 
1109 例病例单侧和双侧巴宾斯基反射呈阳性（29%） 

 
至今，没有任何一个上述疾病被和终丝病理

做上关联，除了 1992 年发表的博士论文“对

脊髓空洞症病因的贡献”[26] 提出了马尾部

可能存在牵扯整个神经系统的力量，在原发

性脊髓空洞症病患上发现了脊髓圆锥低位的

情况。 

在我们 1996 年的发表[27，28] ，看似正常

的终丝，是牵扯脊髓和中枢神经系统的根源，

影响着颅部和脊柱，同时也是小脑扁桃体下 

疝、原发性脊髓空洞症、原发性脊柱侧弯、

颅底凹陷、扁平颅底、齿状突畸形和脑干扭

结症的病因。我们称同时患有一个或多个上

述疾病患者的疾病为神经颅脑脊柱综合征，

此外，没有任何创伤、肿瘤、感染、先天脊

柱畸形病史的病例我们命名为终丝疾病。

1981 和 1986 年 Roth（19,20）提出脊柱和脊

髓生长不同步的理论来解释脊柱侧弯和小脑

扁桃体下疝第一型。我们认为在原发性脊髓 

 
图 10. 373名病例的临床演变类型。 急性=前六个月出现症状；回归=症状随时间逐渐减轻或消失；周期性

=症状每间隔一段时间定期出现；慢性=症状在长期出现；进行性=症状随着时间增和/或加重。 
 

Anoop Tiwari
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图 11. 373名病例的小脑扁桃体下疝位置。DCT：小脑扁桃体下疝；CT：小脑扁桃体；FM：枕骨大孔；C1：
寰椎，第一节颈椎。 

 
空洞症、颅底凹陷、扁平颅底、齿状突畸形

和脑干扭结症同样存在脊柱脊髓生长不同步

的情况，此外还有终丝牵扯的问题。 

所有人在胚胎第九周时都会出现马尾部的牵

扯力，任何原发性脊柱侧弯也都是该牵扯力

造成的结果。1900 年 Testut 和 Latarjet de  

Péré[30]在 100 个成年人进行了测试，证实

在 93人中存在侧弯，仅有 7人脊柱为直的。

因此他们认为脊柱侧弯的存在是正常的。在

这个测试指出了 93%的潜在脊柱侧弯和马尾

部牵扯力，也可能存在终丝疾病。脊柱侧弯

是终丝疾病表现出来的多种征兆之一，从这 
 

 
图 12. 373 名病例的脊髓空洞损伤程度。0：正常脊髓；1：脊髓缺血性损伤；2：中央管扩张；3：一节脊

柱脊髓空洞；4:1-5节脊柱脊髓洞；5:5-10节脊柱脊髓空洞；6:10节以上脊柱脊髓空洞。 
 
 
 
 

Anoop Tiwari
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图 13. 373名病例的脊柱侧弯程度。1：无脊柱侧弯；2：轻度（Cobb <10º）；3：中度（Cobb 10º-40º）；4：
重度（Cobb >40º）。 

 
我们可以认为在大多数人身上皆存在临床症

状和体征，但通常没有被注意到，这可以确

认神经轴和神经根之间的冲突普遍存在。 

我们知道所选取的研究病例取决于我们研究

所医护人员对某些病理的事先诊断，病例的

诊断结果和手术建议方案相似。 

尽管有一些因素会影响病例的选择（临床表

现的强度、个人气质和性格特征、区域文化

习惯、互联网的易用性、社会地位等），我

们可以假设这些病例在寻找第二种医疗意

见，他们对于现行治疗法的理解有限，因此，

不应劝阻任何试图解释这种临床和影像的研

究者。 
 

 
图 14. 373名病例的脊髓圆锥位置。1：位于 T12-L1；2：L1 上三分之一位置；3：L1 中间位置；4：L1 下三

分之一位置；5：L 位于 1-L2之间；6：L2 上三分之一位置；7：L2 中间位置；8：L2 下三分之一位置；9：
L2 以下位置。 
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我们病例样本的代表性对于患有这些疾病的

人群并不令人担忧，如果考虑到这只是对一

个新的疾病的首次描述，未来对于这类患者

的研究也能够采取更客观的条件。 

 

373 病例研究结果 

流行病学 

该病好发于女性（72％），最常被诊断出的

年龄为 33岁（平均 33,66岁，标准差为 15,87

岁），在 48％的案例中，疾病发展至诊断的

时间超过 10 年。 

 

症状 

终丝疾病的临床表现主要为以下症状，以频

率从高到低的顺序排列：头痛 84％、腰骶部

疼痛 72％、颈部疼痛 72％、平衡障碍 72％，

感觉异常 70％、背部疼痛 65％、视觉障碍

57％、下肢疼痛 56％、紧张 53％、括约肌功

能异常 52％、全身疲倦 49％、上肢无力感 

49％、恶心和/或呕吐 49％。 

 

体征 

终丝疾病中最常见的体征，以频率从高到低

的顺序排列： 上肢跟腱反射异常 86％、下肢

跟腱反射异常 82％、足底反射异常 73％、手

部握力降低 70％、温觉异常 69 ％、腹部反

射异常 68％、Mingazzini测试阳性 66％、触

觉异常 65％、小舌和/或舌头偏斜 64％、自

发性眼球震颤 55％、Romberg试验阳性 50％、 

Laségue测试（下肢）阳性 44％。 

在我们进行的统计分析中，明显证实了脊髓

圆锥位置和小脑扁桃体下疝之间（p=0.008）

和脊髓圆锥位置与脊柱侧弯之间（p=0.045）

存在相关性。小脑扁桃体下疝与颈部脊髓空

洞之间（p=0.003）、小脑扁桃体下疝与胸部

或胸腰部脊髓空洞症（p=0.001）也都存在相

关性。 此外，我们检测到小脑扁桃体的下疝

和脊柱侧弯之间的相关性（p=0.014）。 

在所有临床症状和体征中，只有单侧或双侧

Laségue测试阳性（p=0.048）和单侧或双侧

手部握力降低（Kendall p=0.019）与脊髓圆 

锥位置有相关。 足底反射异常与颈部脊髓空

洞症（p＝0.005）和脊柱侧弯（p＝0.000）

有相关。 

 

核磁影像 

在核磁影像中，我们可以观察到，从频率高

到低：小脑扁桃体位置改变 93％（小脑扁桃

体下疝 73％和小脑扁桃体下疝压迫 20％）； 

脊髓圆锥低位，位于 D12-L1 之下 88％；脊柱

侧弯 76％；多发性椎间盘膨出 72％; 脊髓空

洞 52％。 

 

结论  

我们所观察到的结果与论文中得出的结论是

一致的：马尾部的牵扯力，透过终丝牵扯整

个神经系统，并以小脑扁桃体下疝（小脑扁

桃体通过枕骨大孔）的形式表现；脊柱为了

使牵扯力对脊髓的伤害最小化，产生了代偿

性的脊柱异常曲线，例如脊柱侧弯、脊柱后

凸、脊柱前凸、旋转性脊柱、脊柱生理曲线

变化；脊髓的中央组织出现局部缺血和坏死，

产生带有组织液的脊髓空洞；在颅骨和脑干，

在骨骼开始成熟时，出现颅底凹陷、扁平颅

底、齿状突畸形和脑干扭结症。脊髓空洞的

发展趋向于空洞最后破裂变小，造成腔内组

织液和脑脊液的混合，如果存在瓣膜机制，

脊髓空洞将再次扩大或造成脊髓萎缩。 

作为博士论文和随后的科学出版物的结论

[26-28、31、32]，我们对新的疾病学和病因

学概念进行了描述，提出终丝疾病存在先天

性病因，神经颅脑脊柱综合征存在神经轴和

神经根之间的冲突。 

对于未来的研究而言，更好地了解马尾部牵

扯力的起源，以评估终丝疾病对个人和大众

的影响是至关重要的。 这将有助于了解神经

轴与神经棘突之间的异步生长的程度、后果

和异常情况对中枢神经系统、颅骨和脊柱以

及其他生物体上的影响。 这些知识将为这些

疾病提供新的外科和基因治疗方法。 在生物

学领域，可能值得研究在其他哺乳类动物中

是否存在终丝疾病及其他非哺乳类脊椎动物

中不存在终丝疾病。 
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本文最终最实际结论是我们建议尽早治疗或

预防这些疾病，即对问题终丝进行手术切断。 

这是一种微创手术，旨在释放固定于尾骨上

方的终丝，将这做为许多复杂和高风险的外

科手术[31,32]的替代方法。但是，由于手术

技术未包含在本文的诊断和疾病学目的中，

因此这些创新的治疗法将成为未来出版的主

题。 
 

缩写词 
ACSI: Arnold-Chiari Syndrome Type I; BI: Basilar Impression; BSK: 
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Intramedullary Cyst; IS: Idiopathic Scoliosis; ISM: Idiopathic 
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