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Охронотическая артропатия считается доволь-
но редкой формой артропатии у пациентов с алкап-
тонурией. Распространенность охроноза в популя-
ции составляет менее 0,001 % (1 на 500 тыс. —
1 млн человек). Эта болезнь больше распростране-
на на определенных территориях Словакии и в До-
миниканской Республике, где распространенность
составляет 1—19 тыс. человек [6, 7].

Алкаптонурия является наследственным за-
болеванием, которое обусловлено выпадением
функции оксидазы гомогентизиновой кислоты, при-
водящей к расстройству обмена тирозина и экск-
реции с мочой большого количества гомогентизи-
новой кислоты [5, 6]. В нормальных условиях го-
могентизиновая кислота — промежуточный продукт
распада тирозина и фенилаланина — переводится
в малеилацетоуксусную кислоту, из которой, в ко-
нечном счете, образуются фумаровая и ацетоук-
сусная кислоты, вступающие в другие биохими-
ческие циклы. Из-за дефекта фермента этот про-
цесс тормозится, и остающаяся в избытке гомо-
гентизиновая кислота превращается полифенолок-
сидазой в алкаптон, который и выводится почка-
ми. Повышенное содержание алкаптона в моче при-
водит к алкаптонурии, а не полностью экскретиру-
емый алкаптон откладывается в хрящевой и дру-
гой соединительной ткани, что вызывает их потем-
нение и повышенную хрупкость [4, 10].

Алкаптонурия, возникающая вследствие мутации
гена, кодирующего синтез оксидазы гомогентизиновой
кислоты, наследуется рецессивно и встречается с ча-
стотой около одного случая на миллион новорожден-
ных. Первые симптомы заболевания появляются у
пациентов средней возрастной группы, как правило
после 30—40 лет. Охроноз проявляется коричнево-чер-
ной окраской соединительной ткани вследствие отло-
жения полимеров коллагена с гомогентизиновой кис-
лотой. В большинстве случаев кислота откладывается
в хрящевой ткани ушей, носа, щек, на склерах, сухо-
жилиях, связках, внутреннем слое аорты, клапанах
сердца, барабанной перепонке, межпозвоночных дис-
ках [3, 5, 7]. Выведение гомогентизиновой кислоты
происходит с мочой, которая при окислении кислоро-
дом воздуха приобретает черную окраску, что являет-
ся типичным симптомом у пациентов с алкаптонурией,
а наиболее информативным диагностическим тестом
является количественное определение гомогентизино-
вой кислоты в моче. Аккумуляция гомогентизиновой
кислоты в суставном хряще приводит к прогрессиру-
ющему снижению не только его биологических
свойств, но и физико-механических характеристик, ста-
новясь причиной развития и вторичного остеоартроза.

Представляем собственное клиническое наблю-
дение охронотической артропатии у пациента, стра-
дающего остеоартрозом коленных суставов на про-
тяжении последних нескольких лет.
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В марте 2009 г. 54-летний мужчина обратился за
помощью с жалобами на болезненность, ограничение
функции, преимущественно в левом коленном суставе
при ходьбе в течение последних трех лет. Боль локали-
зовалась во внутреннем отделе суставов, усиливалась
при ходьбе по лестнице или пересеченной местности.
Наряду с этим пациента беспокоили болезненность,
скованность в поясничном отделе позвоночника.

Из анамнеза было выяснено, что каких-либо
травм коленных суставов или указаний на ревмати-
ческие заболевания пациент никогда не имел.

Во время предшествующего оперативного вме-
шательства на позвоночнике по поводу грыжи
межпозвоночного диска хирурги не смогли объяс-
нить причины темной окраски хрящевой ткани меж-
позвоночного диска.

При клиническом обследовании обращала на
себя внимание отечность коленных суставов сред-
ней степени выраженности, слабоположительный
симптом баллотации надколенника, нерезкая болез-
ненность при пальпации во внутреннем отделе су-
става, ограничение сгибания в левом коленном су-
ставе до 110 при полном его разгибании. Симпто-
мы Чаклина, Перельмана, Штейнмана-Бухарда
были положительными. Расслабленности структур
капсульно-связочного аппарата не определяли. Про-
тивоположный коленный сустав при физикальном
обследовании имел подобные для охроноза прояв-
ления заболевания, но выраженные в меньшей сте-
пени. Типичное темное окрашивание крыльев носа,
ушных раковин было выявлено несколько позже.

При стандартной рентгенографии коленных сус-
тавов в 2 проекциях были выявлены признаки остео-
артроза II стадии (рис. 1). Магниторезонансная то-
мография коленного сустава не выполнялась.
На основании вышеперечисленных данных был вы-
ставлен диагноз: «Остеоартроз правого и левого ко-
ленных суставов II стадии. Застарелое повреждение
внутреннего мениска левого коленного сустава. Хро-
нический синовит».

Пациенту был предложен хирургический метод
лечения — артроскопия левого коленного сустава.

Во время выполнения процедуры диагностиро-
вано застарелое повреждение внутреннего мениска
дегенеративного характера, хондромаляция внутрен-
него мыщелка левой большеберцовой кости 3В сте-
пени по классификации ICRS площадью до 10 см2,
хондромаляция надколенника 3В степени до 6 см2,
хронический синовит. Особое внимание привлекла
синовиальная оболочка, содержащая пигмент чер-
ного цвета. Хрящевая ткань мениска и суставной
хрящ имели такую же окраску вследствие имбиби-
рования черным пигментом во всю толщу. Выпол-
ненный артроскопический дебридмент включал об-
работку хрящевых дефектов, парциальную мениск-
эктомию и частичную синовэктомию. Резецирован-
ные пигментированные ткани отправлены на гисто-
логическое исследование.

При гистологическом исследовании парафино-
вых срезов окрашенных гематоксилином и эозином
синовиальная оболочка выглядела отечной, полно-
кровной с очаговыми кровоизлияниями и большим
количеством пигмента бурого цвета в виде полиморф-
ных внеклеточных отложений. Вокруг скоплений пиг-
мента отмечались выраженные склеротические и вос-
палительные изменения. Среди волокон грануляци-
онной ткани, диффузно инфильтрированной лимфоци-
тами, гистиоцитами и макрофагами, определялись
единичные многоядерные гигантские клетки типа ино-
родных тел (рис. 2). В цитоплазме отдельных макро-
фагов и гигантских клеток прослеживались включе-
ния бурого пигмента. В хрящевой и костной ткани
определялись выраженные дегенеративные измене-
ния с частичной деструкцией и разволокнением.

С целью дифференциальной диагностики были
выполнены дополнительные гистологические окраски:
реакция Перлса, окраска по Браше и толуидиновым
синим. Во всех исследуемых микропрепаратах реак-
ция Перлса была негативной. В костной, хрящевой тка-
нях и в синовиальной оболочке отложения пигмента

 

Рис.1. Рентгенография левого коленного сустава в 2 проекциях
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при окраске по Браше имели малиновый цвет, при ок-
раске толуидиновым синим — зеленый (рис. 3).

Таким образом, выявленные патогистологические
изменения в виде отложения пигмента коричневого (ге-
матоксилин и эозин), малинового (по Браше) и зелено-
го цвета (толуидиновый синий) обладают высокой спе-
цифичностью для выявления гомогентизиновой кисло-

ты в тканях и являются наиболее достоверными для
диагностики охронотической артропатии [1, 2, 8, 9].

В послеоперационном периоде пациент получал
обезболивающую, противовоспалительную терапию,
проводилась лечебная физкультура. Положительный
клинический эффект от оперативного вмешательства
в ранние сроки, характеризующийся уменьшением

 

А                                                                                          Б
Рис. 2. А — синовиальная оболочка: отек, очаговые кровоизлияния, отложение пигмента с перифокальной

инфильтрацией лимфоцитами, макрофагами и гигантскими клетками типа инородных тел; Б — суставной хрящ:
выраженные дегенеративные изменения. Окраска гематоксилином и эозином. Объектив 10, окуляр  10

 

А                                                                         Б

 

В                                                                            Г
Рис. 3. Субхондральная костная ткань: А — отложение пигмента бурого цвета. Окраска гематоксилином и эозином.
Б — отложение пигмента зеленого цвета. Окраска толуидиновым синим. Суставной хрящ с выраженными дегене-
ративно-деструктивными изменениями. В —отложение пигмента бурого цвета. Окраска гематоксилином и эозином.

Г — отложение пигмента малинового цвета. Окраска по Браше. Объектив х 10, окуляр х 10
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боли, отечности, восстановлением функции сустава,
продолжался недолго. Через 6 месяцев симптомы
остеоартроза возобновились и пациенту было выпол-
нено тотальное эндопротезирование левого коленно-
го сустава заднестабилизированным протезом
«NexGen» «Zimmer», США (рис. 4). За это время кли-
нические проявления заболевания противоположно-
го сустава прогрессировали в худшую сторону, что
через еще шесть месяцев потребовало выполнения
подобной операции тотального эндопротезирования
правого коленного сустава.

Плановое наблюдение за пациентом осуществ-
ляли через 3, 6 мес., 1 год после операции. Оценка
по шкале KSS через 1 год после эндопротезирова-
ния правого коленного сустава и 1,5 года после эн-
допротезирования левого коленного сустава соста-
вила 90 баллов. Самим пациентом результат опера-
тивного лечения был оценен как хороший.

Как видно из приведенного клинического наблю-
дения, охроноз относится к числу очень редких за-
болеваний, но приводящих к довольно раннему раз-
рушению суставов. Диагностика данной патологии на
этапе клинического и физикального обследования
может вызывать затруднения. Общепринятым счи-
тается комплексное лечение охроноза, включающее
высокие дозы витамина С. Эффект артроскопическо-
го дебридмента, последующего применения хонд-
ро-протекторов, введение препаратов гиалуроновой
кислоты, по-видимому, зависит от степени вторичных
дегенеративных повреждений тканей сустава. Ради-
кальным способом лечения охронотической артропа-
тии при гонартрозе 3-й стадии является эндопротези-
рование коленных суставов. Однако влияние сохра-
няющегося нарушения обмена гомогентизиновой
кислоты на характер взаимосвязи на границе «кость-
цемент-имплантат» остается неизвестным.

  

Рис. 4. Рентгенография левого коленного сустава в двух проекциях после тотального эндопротезирования
левого коленного сустава заднестабилизированным протезом «NexGen» «Zimmer», США
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