
图１　左股骨及胫腓骨正位。左股骨及胫腓骨骨密度增高，以

骨端明显，髓腔变窄。　图２　头颅侧位，颅盖及颅底骨质增

生、硬化，板障消失。鼻窦腔缩小，乳突蜂房消失。　图３　腰

椎Ｘ线片示腰椎体、椎弓根及上下关节突密度增高。ａ）正位

片；ｂ）侧位片。
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　　病例资料　患者，男，３３岁，双侧髋部疼痛３年余，无其它

不适。体检：身高１８５ｃｍ，方颅，两眼距稍远，智力正常，贫血

貌；心肺未见异常，肝剑下５ｃｍ，脾肋下６ｃｍ。体温３７．２℃，脉

搏９８次／分，血压１７／１１ｋＰａ。Ｂ 超示肝脾大，门静脉宽约

１７ｍｍ，脾静脉宽约１４ｍｍ。实验室检查：红细胞３．３×１０１２／ｌ，

血红蛋白５０ｇ／ｌ，白细胞５．０×１０
９／ｌ，血沉８５ｍｍ／ｈ，碱性磷酸酶

１３３Ｕ／ｌ，血钙２．１ｍｍｏｌ／ｌ，血磷１．３７ｍｍｏｌ／ｌ，尿酸２２０ｍｍｏｌ／ｌ。

其家族成员未见相同症状。

Ｘ线片示全身长管状骨密增高，骨髓腔变窄，骨小梁密集，

部分骨小梁结构消失。以骨端及承重部位最为明显（图１）；短

骨及不规则骨多呈致密改变，呈双侧对称性。关节间隙正常，

骨关节周围软组织未见异常。颅内、外板及板障增厚，密度增

高，颅底骨质硬化，以中颅窝最为明显；蝶鞍的前、后床突增厚，

呈杵状，蝶鞍大小正常（图２）。颅骨血管压迹加深，脑膜中动脉

压迹异常清晰。乳突密度增高，乳突小房气化差。鼻窦窦腔缩

小，窦壁骨质密度增高。上、下颌骨致密如大理石样。双侧肋

骨状如白粉笔，骨纹及髓腔基本消失。腰椎椎体及附件密度增

高，以附件的上下关节突最为明显，非承重部位（如横突及棘

突）相对正常（图３）。髂骨、坐骨及耻骨致密，骶骨相对正常。

讨论　石骨症又称 ＡｌｂｅｒｓＳｃｈｎｂｅｒｇ病、大理石症、石骨

病、全身性脆性骨硬化和粉笔样骨病，是一种少见的先天性骨

发育障碍性疾病；属于常染色体遗传病，可分为常染色体显性

遗传（良性）和常染色体隐性遗传（恶性）两种。良性多见于成

人，恶性者多见于儿童。临床多以贫血及肝脾大为特点，此病

多累及全身骨骼。病理机制是钙化的软骨和新生骨不能正常

吸收或吸收缓慢，逐渐形成弥漫性硬化。骨的功能性结构通过

骨吸收和骨沉积交替完成正常代谢。由于骨吸收障碍，不能形

成功能性结构（正常的骨小梁结构），因而骨虽致密但不坚固，

易发生骨折。骨髓腔狭小或闭塞，骨髓含量少而导致进行性贫

血。本例属于良性石骨症，Ｘ表现为全身对称性骨质硬化，骨

硬化尚有如下特点，即以持重部位骨密度增高明显，非持重部

位如腰椎的横突、棘突及骶骨、股骨大转子密度相对正常。表

现是否为石骨症的共性特征有待进一步总结。本病应与下列

疾病鉴别。①氟骨症：表现为躯干骨骼受累严重，四肢较轻，骨

骼周围韧带常有钙化，应结合职业和地区性发病特点。②成骨

性骨转移瘤：表现为非弥漫性小片状骨硬化，不对称，多有原发

肿瘤病史。③原发性骨髓纤维化症：表现为普遍硬化，但密度

不均，有时呈磨玻璃样变，多伴有肺间质改变。④极少数成人

慢性白血病：晚期表现为广泛骨硬化，结合临床可鉴别。
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