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Охроноз – редко встречающееся наследственное ме-

таболическое заболевание, связанное с наруше-

нием обмена тирозина, характеризующееся снижением 

активности фермента гомогентизат-1,2-диоксигеназы, 

избыточным образованием гомогентизиновой кислоты 

и отложением в различных тканях охронотического (от 

греч. оchros – желтый) меланиноподобного пигмента 

(алкаптона), что придает тканям желто-коричневатый, 

серо-голубой, иногда даже черный цвет. Пигмент чаще 

откладывается в хрящах, а также в склере, в других со-

единительнотканных образованиях – коже, связках, 

сухожилиях, межпозвонковых дисках, клапанах сердца 

и др. [5, 6].

Самый ранний признак заболевания, проявляю-

щийся в детском возрасте, – алкаптоурия (выделение 

гомогентизиновой кислоты с мочой); моча быстро 

темнеет при контакте с воздухом (образуется алкап-

тон) и оставляет пятна на пеленках и одежде. Иногда 

подобные пятна оставляет и пот. И только, как пра-

вило, на 4-м или 5-м десятилетии жизни появляют-

ся другие симптомы: сероватая пигментация ушных 

раковин, склер, желтовато-коричневая окраска кожи 
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лица, ладоней, подмышечных впадин. Однако наи-

большее клиническое значение имеет поражение 

опорно-двигательного аппарата – позвоночника, пе-

риферических суставов. Отложение пигмента в меж-

позвоночном диске, хряще, связках вызывает прогрес-

сирующее дегенеративное поражение поясничного 

и грудного отделов позвоночника – спондилез, вто-

ричный остеоартроз крупных суставов (коленных, та-

зобедренных, плечевых). Чаще всего это приводит к 

значительному снижению качества жизни, инвалиди-

зации, необходимости эндопротезирования суставов 

[1, 3, 4, 7–9, 15, 16]. Отложение пигмента в клапанах 

сердца сопровождается кальцификацией створок, фи-

брозного кольца аортального, митрального клапанов, 

восходящего отдела аорты [2, 11]. 

Охроноз встречается в 1 случае на 100 тыс. – 1 млн 

человек [10]. Гораздо чаще заболевание выявляется 

в Словакии и Доминиканской Республике (1:19 000) 

[13, 14, 18]. Описания заболевания у женщин немно-

гочисленны [2, 3, 12, 16, 17]. Приводим клинический 

пример.

Пациентка, 56 лет, поступила в ревматоло-

гическое отделение с жалобами на боли механиче-

ского характера преимущественно в поясничном 

и грудном отделах позвоночника, скованность в 

нем, ограничение движений, а также на боли ме-

ханического ритма в коленных (КС) и тазобедрен-

ных суставах.

С 16 лет пациентка стала замечать по-

темнение мочи, но не придавала этому значения. 

В 35 лет изменилась окраска ушных раковин 

(голубого цвета). Постепенно заболевание про-

грессировало: в возрасте около 40 лет присо-

единились боли в поясничном и грудном отделах 

позвоночника, боли в КС с периодическим их 

припуханием, позже – боли в тазобедренных су-

ставах, ограничение движений в позвоночнике. 

В анализах крови и мочи изменений не было. 

Лечилась у невролога и те-

рапевта с диагнозом осте-

охондроза позвоночника, 

периодически принимала не-

стероидные противовоспали-

тельные препараты (НПВП), 

получала сеансы массажа по-

звоночника, что приносило не-

которое улучшение. В течение 

последних 15 лет пациентка 

регулярно занималась лечебной 

физкультурой, многократно 

пользовалась санаторно-ку-

рортным лечением. Изменение 

окраски мочи и ушных рако-

вин врачи объяснить не могли; 

8 лет назад стала замечать 

снижение слуха. 

При осмотре ушные раковины очень плот-

ные, голубоватой окраски (рис. 1). Кожа в обла-

сти надбровных дуг и век также голубого цве-

та, на склерах – коричневые пятна диаметром 

2–3 мм (рис. 2). Шепотную речь слышит на рас-

стоянии 2 м.

Отмечаются усиление грудного кифоза, вы-

прямление поясничного лордоза, напряжение 

прямых мышц спины, болезненность при паль-

пации паравертебральных точек в грудном и 

поясничном отделах позвоночника. Движения в 

этих отделах ограничены (симптом Томайера – 

22 см, боковые наклоны туловища справа – 

7 см, слева – 6 см, симптом Отта – 3 см). 

Симптомы Кушелевского отрицательные. На-

блюдаются варусная деформация КС, болезнен-

ность при пальпации в области суставной щели 

правого КС, ограниченность его разгибания. Дру-

гие суставы не изменены.

На рентгенограмме КС – признаки остеоарт-

роза: справа – II стадии, слева – III. Сустав-

ные поверхности конгруэнтны, суставная щель 

неравномерно сужена, преимущественно – в ме-

диальных отделах. Определяются выраженный 

субхондральный склероз суставных поверхностей, 

участки кистовидной перестройки, краевые 

костные разрастания в области мыщелков бе-

дренной и большеберцовой костей по медиальной 

и латеральной поверхностям. В левом КС – при-

знаки хондрокальциноза (оссификация мениска). 

Изменения в тазобедренных суставах выражены 

меньше.

Рентгенологическое исследование позвоночни-

ка (рис. 3): определяется усиление грудного кифо-

за; межпозвонковые диски кальцинированы, вы-

сота их снижена; отмечается остеосклероз тел 

позвонков на границе с дисками; синдесмофиты в 

области передних, боковых углов тел в грудном и 

поясничном отделах позвоноч-

ника; илиосакральные сочлене-

ния не изменены. 

При эхокардиографии вы-

явлен кальциноз створок ми-

трального и аортального кла-

панов, аортальный стеноз со 

средним градиентом давления 

33 мм рт. ст. 

В анализах крови, общем 

анализе мочи изменений не 

выявлено. С целью обнаруже-

ния алкаптонурии была про-

ведена проба с добавлением к 

моче гидроксида натрия (ще-

лочи). Через несколько минут 

моча стала сине-фиолетово-

го цвета.

Рис. 1. Голубая окраска ушных раковин

Рис. 2. Отложение пигмента коричневого цвета 
в склерах
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Клинический диагноз: ох-

роноз – спондилопатия груд-

ного и поясничного отделов 

позвоночника; вторичный 

остеоартроз КС, слева – 

III стадии, справа – II; дву-

сторонний коксартроз II ста-

дии; умеренный аортальный 

стеноз. 

Пациентке рекомендо-

вано избегать употребления 

продуктов, содержащих ти-

розин и фенилаланин и, на-

оборот, показаны продукты 

с высоким содержанием ви-

тамина С; назначены НПВП, 

аскорбиновая кислота, ви-

тамин Е, лечебная физкуль-

тура, физиопроцедуры; ре-

комендовано протезирование 

левого КС. 

Приведенное клиническое 

наблюдение демонстрирует 

случай поздней диагностики охроноза – на 6-м десят-

ке жизни, хотя уже в молодом возрасте у пациентки 

имелись характерные для данного заболевания внеш-

ние признаки – измененная окраска ушных рако-

вин, отложение пигмента в склерах. В пользу данно-

го заболевания свидетельствовали также указание на 

следы мочи темного цвета на белье и довольно рано 

появившиеся боли в крупных суставах и позвоночни-

ке. На поздней стадии заболевания, когда пациентка 

поступила в отделение, выявлялись уже выраженные 

дегенеративные изменения в позвоночнике. От ин-

волюционного спондилеза они отличались кальци-

фикацией межпозвонковых дисков и склонностью к 

анкилозированию. Следует отметить, что довольно 

грубая оссификация передней продольной связки 

с наличием синдесмофитов в области 4 последова-

тельно соединенных между собой позвонков грудно-

го отдела позвоночника могла бы навести на мысль 

о диффузном идиопатическом гиперостозе скелета 

(болезнь Форестье), но отличительным признаком ох-

роноза явилось поражение межпозвонковых дисков – 

кальцификация, склероз замыкательных пластинок, 

что нехарактерно для диффузного идипатического 

гиперостоза. Отсутствие поражения илиосакральных 

сочленений позволило отвергнуть и диагноз анкило-

зирующего спондилита.

Клинические проявления и рентгенологические 

изменения в тазобедренных и в большей степени – в 

КС были расценены как вторичный, охронотический 

остеоартроз, хондрокальциноз. Кальциноз митраль-

ного и аортального клапанов с формированием аор-

тального стеноза также может быть обусловлен от-

ложением алкаптона в тканях клапанного аппарата, 

а тугоухость – отложением пиг-

мента в барабанной перепонке.

Положительная проба с още-

лачиванием мочи подтвердила 

наличие в ней гомогентизиновой 

кислоты (алкаптонурию).

Эффективное патогенети-

ческое лечение охроноза не раз-

работано, поэтому по-прежнему 

рекомендуются немедикамен-

тозные методы – коррекция 

диеты, физиопроцедуры, лечеб-

ная физкультура, а также на-

значение аскорбиновой кисло-

ты в больших дозах (2–3 г/сут), 

витамина Е, НПВП. В литера-

туре обсуждается возможная 

эффективность препарата нити-

зинона, одобренного FDA для 

лечения орфанного заболевания 

у детей – тирозинемии 1-го типа 

[17]. При прогрессировании вто-

ричного остеоартроза приходит-

ся прибегать к эндопротезированию суставов, в нашем 

случае – КС.

* * *
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В последние годы все более распространенными становятся атипичные 

варианты микроспории, требующие тщательной клинической и лабора-

торной диагностики. Описаны клинические случаи, при которых микро-

спория ошибочно была принята за другие кожные заболевания.
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Микроспория – наиболее распространенное гриб-

ковое заболевание, относящееся к группе дерма-

тофитий; при данной патологии поражаются кожа, во-

лосы, в исключительных случаях – ногтевые пла-

стинки. Микроспория остается наиболее актуальной 

проблемой медицинской микологии, занимая по забо-

леваемости 2-е (после микозов стоп) место [1]. 

Название рассматриваемого дерматомикоза связа-

но с его возбудителем – грибом Microsporum canis, ко-

торый способен длительно сохранять патогенные свой-

ства в окружающей среде. Чаще возбудитель передается 

от животных (кошки, собаки), реже – от человека к че-

ловеку и через бытовые предметы [2].

Микроспорией в 80–90% случаев болеют дети. Они 

наиболее восприимчивы к заражению вследствие недо-

статочной плотности и компактности кератина в эпи-

дермисе и волосах у детей, а также несовершенной за-

щитной функции водно-липидной мантии кожи, что 

способствует быстрому внедрению и размножению 

гриба [3]. 

Инкубационный период при зоонозной микроспо-

рии составляет 4–7 дней, при антропонозном варианте 

может длиться 30–45 дней [2].

Выделяют микроспорию волосистой части головы 

и гладкой кожи с вовлечением в патологический про-

цесс не только пушковых волос (85–90% случаев), но 

и щетинистых волос ресниц и бровей (1–2%), а также 

подмышечных и лобковых зон. Различают типичную и 

атипичную клиническую картину микроспории [4].

При типичной клинической картине на гладкой 

коже очаги микроспории представлены в виде возвы-




