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·短篇论著·

骨硬化症并股骨颈骨折1例报告并文献复习

屈继宁 刘国强 李云峰 李敏 马益善 颉强

【摘要】 目的 探讨1例骨硬化症（osteosclerosis osteopetrosis, OP）并股骨颈骨折患儿的治疗经验。

方法 2018年3月收治的1例7岁骨硬化症并右侧股骨颈骨折男患儿，2018年3月行闭合复位经皮入路

空心螺钉固定术。结果 术后 13个月患儿出现右髋部疼痛，X线片检查示右股骨颈骨折不愈合、髋内

翻、螺钉松动退出。2019年4月再次行空心螺钉内固定取出，股骨转子下外翻截骨、儿童髋部解剖锁定

钢板内固定治疗，目前仍在观察中。结论 儿童骨硬化症并股骨颈骨折治疗首选闭合复位经皮入路空

心螺钉固定治疗，不能按照正常儿童股骨颈骨折术后处理，骨愈合慢甚至不愈合，容易出现髋内翻，如果

出现不愈合、髋内翻，需要行股骨转子下外翻截骨内固定术。

【关键词】 患儿；骨硬化症；股骨颈；骨折

儿童骨硬化症（osteosclerosis osteopetrosis, OP）是由破骨

细胞功能异常引起的一种骨密度异常增高的疾病，由于骨质

致密、脆性增加极易发生病理性骨折。治疗骨硬化症患儿的

骨折应遵循标准的儿童骨折治疗原则，需要警惕延迟愈合及

不愈合发生，长骨骨折应以非手术治疗为主，股骨颈等特殊

部位骨折建议手术治疗，手术治疗骨硬化症病理性骨折操作

十分困难，除了技术上的困难，骨硬化症手术还有失血及感

染的风险，可能与造血功能障碍引起的髓腔闭塞有关，术前

保证血小板计数＞50×109/L，同时注意尽可能微创治疗［1］。

我院收治 1例 7岁骨硬化症并右股骨颈骨折的患儿，完善检

查后先后两次行手术治疗，现总结治疗经验并文献复习，以

期为临床治疗此类疾病提供参考。

资料与方法

一、一般资料

患儿，男，7岁，因“摔伤致右髋部肿痛活动受限 12 h”入
院，患儿自诉在家中楼梯上玩耍时不慎从约 3 m高处摔下，

右髋部着地、剧烈疼痛，右下肢活动受限，在当地医院就诊，

建议转院治疗。体格检查：身高 130 cm，体重 20 kg，发育正

常，营养不良面容，体格检查欠合作。患儿生命体征平稳，右

髋部外观略肿胀，皮肤软组织温度稍有增高，右髋关节活动

受限，活动时可闻及骨擦感，右髋关节局部叩击痛阳性，右下

肢轴向叩击痛阳性，右膝关节因疼痛不能自主活动，右踝关

节活动、右下肢皮肤感觉及血运未见明显异常。

术前X线片检查（图1 a~c）：右股骨骨质密度增加、皮质

增厚，右股骨颈骨质连续性中断，大粗隆上移，移位明显；椎

体骨质显著增厚、加宽，上下两层致密中间较疏松，呈“夹心

面包”状三层结构、也称“三明治”样改变。术前CT检查（图

1 d、e）：双侧股骨及骨盆广泛性骨质硬化表现，右股骨颈粗

隆部骨折表现。诊断为骨硬化症并右股骨颈骨折（Delbet分
型为Ⅲ型）。

二、手术方案

入院后完善术前相关检查，心电图正常，血常规（血小板

计数 299×109/L）未见明显贫血及感染迹象。肝功能、肾功

能、凝血功能均正常，无手术禁忌。经科室讨论，确定手术方

案。完善术前准备，准备在全身麻醉下行右股骨颈骨折“C”
型臂X线机引导下闭合复位经皮入路空心螺钉固定术。

与患儿家属充分沟通并达成协议签字，报医院医务科及

伦理委员会审批同意后实施手术治疗。

结 果

入院后 48 h，在全身麻醉下行右股骨颈骨折“C”型臂X
线机引导下闭合复位经皮入路空心螺钉固定术（图 2 a、b）。

手术过程顺利，术后单髋“人”字石膏固定，安返病房后给予

对症治疗，术后切口愈合顺利，术后1个月X线片检查，右股

骨颈骨折线清晰可见，继续单髋“人”字石膏外固定（图 2 c、
d）；术后3个月X线片检查右股骨颈骨折线仍然清晰，骨折延

迟愈合，拆除石膏固定，继续过腰支具外固定治疗（图2 e、f）；
术后6个月X线片检查示右股骨颈骨折线模糊，借助拐杖下

床活动、部分负重（图2 g、h）；术后12个月X线片检查示右股

骨颈骨折骨性愈合，内固定无松动及断裂（图 2 i、j），患儿双

侧下肢等长，髋关节活动正常（图 3 a~d），由于骨质硬化，避

免断钉发生，所以未行内固定取出术；术后13个月患儿出现

右髋部疼痛，X线片检查示右股骨颈骨折不愈合、髋内翻、螺

钉松动退出（图3 e、f）；术后13个月再次行手术治疗，空心螺

钉内固定取出，转子下外翻截骨，儿童髋部解剖锁定钢板内

固定治疗（图3 g、h）。术后单髋“人”字石膏固定6周，进一步

治疗情况正在观察中。



·354· 骨科2019年7月第10卷第4期 Orthopaedics, July 2019, Vol. 10, No. 4

图 1 患儿术前 X 线片检查

a：术前 X线片示右股骨颈骨

折，Delbet分型Ⅲ型；b、c：椎体

呈典型“三明治”样或“rugger
jersey”状表现；d、e：术前CT检

查示双侧股骨骨密度增高，髓

腔消失，骨盆骨密度增厚

图2 患儿术后即刻至术后12个月X线片检查 a、b：术后

即刻X线片示右股骨颈骨折闭合复位经皮空心螺钉固定

术；c、d：术后 1个月X线片检查示右股骨颈骨折线清晰可

见；e、f：术后3个月X线片检查示右股骨颈骨折骨折线仍然

清晰可见，骨延迟愈合；g、h术后 6个月X线片示右股骨颈

骨折骨折线模糊；i、j术后12个月X线片检查示股骨颈骨折

骨性愈合，内固定无松动及断裂
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讨 论

骨硬化症又名石骨症、骨质岩性变、泛发性脆性骨质硬

化Albers⁃Schonberg病。系少见的先天性骨钙化失调、长骨

及膜性骨均有广泛性全部或部分骨质硬化增生，影响髓腔，

发生贫血，可压迫脑神经引起失明增加受伤风险，本例患儿

未见脑神经受损情况。本病由德国放射学家Albers⁃Schon⁃
berg于 1904年首次报道，病因不明，有先天遗传因素［2］。迄

今为止，骨硬化症病因还不清楚，临床表现复杂，预后差，易

漏诊误诊，全面认识其病因、临床特点及治疗，有助于早发现

和治疗，减少并发症，改善预后。

骨硬化症属常染色体遗传性疾病，较为罕见，据统计北

美人群发病率约为 1∶200 000，而我国尚无明确发病率的统

计［3］，骨硬化症常表现为广泛均匀对称的骨质硬化，全身骨

质表现为广泛的密度增高及皮质增厚，严重者骨髓腔变窄甚

至闭塞。根据遗传方式分为常染色体显性遗传石骨症（auto⁃
somal dominant stone osteopetrosis, ADO）、常染色体隐性遗传

石骨症（autosomal recessive osteopetrosis, ARO）以及X染色体

遗传石骨症（x chromosome hereditaty osteopetrosis, XLD）［4］。

根据临床表现可分为恶性骨硬化症、中间型骨硬化症、良性

骨硬化症［5］，也有学者根据发病早晚、进展快慢和硬化程度，

将其分为三型：恶性ARO、中间型ARO、ADO［6］。目前X线片

检查是骨硬化症的主要检查方法。其特征变现为：①椎体上

下缘骨质密度均匀增高，而中部密度较低，呈“夹心面包”样，

也称“三明治”样改变；②髂骨翼见平行层状弧线形高密度

影，两高密度弧形线间密度相对较低，呈“年轮样”改变，或称

扇形“同心圆”征；③“骨中骨”征象，常见于长短骨及肋骨；④

长骨“粉笔”状改变，表现为长骨骨皮质增厚，骨髓腔变窄甚

至消失，呈均匀一致密度增高；⑤颅面骨特征性改变，以颅底

骨质增生硬化为著，顶枕骨骨质增生明显可表现为“鞋底”样

改变，面部骨质硬化可呈典型的“面具”征。很多学者认为其

主要的病理基础改变是在成骨过程中，正常破骨细胞活动减

弱，导致钙化的软骨和骨样组织不能被溶解吸收而蓄积，逐

渐导致骨质明显硬化，重者髓腔缩小甚至闭塞。骨硬化症目

前尚无特殊治疗，其发生主要由破骨细胞数目和功能障碍所

致，而破骨细胞来源于造血干细胞，因此临床上常通过造血

干细胞移植（hematopoietic stem cell transplantation, HSCT）来

调整病人的骨质吸收从而纠正骨骼病变，研究显示HSCT也

是目前唯一有效治疗措施［7］。

儿童股骨颈骨折属儿童髋关节骨折，发病率极低，仅占

儿童各类型骨折的 1%［8］，但是儿童股骨头血供差及其骨骺

板存在，股骨颈骨折后并发症的发生率高，而并发症的处理

难度大，远期疗效差。早期的文献中，没有内固定的儿童髋

关节骨折常发生髋内翻、延迟愈合和骨不连。Bouwhui等［9］

报道单独使用“人”字石膏固定治疗的患儿髋内翻的发病率

很高，而在股骨颈骨折患儿中应用内固定治疗，髋内翻及骨

不连发病率明显降低。Hodel等［10］也支持这个观点，即采用

非手术治疗出现髋内翻的概率明显增高。因此，在早期进

行解剖学复位和内固定，选择合理的外固定（石膏或支具），

（下转第362页）

图3 术后12个月复查，患儿双侧下肢等长，髋关节活动正常（a~d）；术后13个月X线片检查示右股骨颈骨折不愈合、髋内翻、螺钉松动退出

（e、f）；空心螺钉内固定取出，转子下外翻截骨，儿童髋部解剖锁定钢板内固定（g、h）
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可以将并发症降至最低。

骨硬化症合并股骨颈骨折在临床上非常少见，发生骨折

后愈合非常困难［11］。本例患儿股骨颈骨折由于考虑骨愈合

因素及稳定性问题行跨骺固定治疗，因为固定失败或骨坏死

的后遗症是更具挑战的问题，而不是随后的生长停滞［12］。本

例患儿虽然在入院后 48 h，微创手术治疗，术后单髋“人”字

石膏固定治疗；术后6个月借助拐杖下床活动、部分负重；术

后12个月X线片检查骨折线消失，活动正常；但是仍然发生

了骨折不愈合、髋内翻，分析原因为对骨硬化症合并股骨颈

骨折认识不足，被X线片检查骨折线消失假象迷惑，如果进

一步行股骨颈CT检查可能发现骨不连，可谓教训深刻。但

当骨折不愈合，髋内翻出现后，应该尽早手术治疗，股骨转子

下外翻截骨可以使骨折部位保持水平且允许产生有利于愈

合的垂直压力，同时应用儿童髋部解剖锁定钢板固定治疗可

以获得足够的稳定性。目前患儿单髋“人”字石膏固定6周，

进一步治疗情况正在观察中。本例患儿由于观察时间相对

较短，术后情况需要进一步观察。
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