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Введение
Алкаптонурия — редкое аутосомно-рецессив-

ное заболевание, при котором вследствие мутации 
гена, расположенного на длинном плече 3 хромосо-
мы,  отсутствует выработка фермента гомогентизат-
1,2-диоксигеназы [1, 2]. В результате в организме на-
капливается промежуточный продукт метаболизма 
аминокислот тирозина и фенилаланина — гомоген-
тизиновая кислота (ГТК), которая под воздействием 
тирозиназы превращающается в меланиноподобный 
охронотический пигмент — алкаптон (бензохиноа-
цетат), отложения которого в органах и тканях носят 
название «охроноз». Этот пигмент соединяется с хон-
дромукоидом, постепенно накапливаясь в хрящевой 
ткани, соединительной ткани (связки, сухожилия), 
структурах аортального клапана, в твердой мозговой 
оболочке [3]. Отложения солей кальция приводит к на-
рушению структуры и физико-химических свойств фи-
брозного и гиалинового хрящей с последующим сни-
жением эластичности и амортизационных свойств, 
что способствует прогрессированию дегенеративных 
изменений в них [4].

Диагностика данного заболевания бывает затруд-
нена. Наиболее ранним признаком является алкапто-
нурия, возникающая еще в детстве. Позднее, в связи с 
накоплением в тканях алкаптона, в возрасте 20–30 лет 
становятся заметными серо-голубоватое окрашива-
ние и потеря эластичности ушных раковин, появляет-
ся темно-серая пигментация склер, изменяется цвет 
кожи в области носогубных складок, подмышечных 
впадин и ладоней [5]. Иногда поражаются клапаны 
сердца, почки и предстательная железа [6].

Поражение опорно-двигательного аппарата про-
является на 3–4 десятилетии жизни. Некоторые ав-
торы указывают, что поражение позвоночника и 
крупных суставов у пациентов с охронозом обычно 

развивается к 40–50 годам [7, 8]. По другим данным, 
развитие нарушений суставов развивается в более 
ранние сроки [9–11]. Приведенные литературные све-
дения указывают на то, что заболевание нередко не-
верно диагностируется, длительное время существуя 
под маской других процессов со схожей клинической 
симптоматикой (остеоартроз, серонегативные артри-
ты, анкилозирующий спондилит и т.д.) [1]. Пациенты 
годами наблюдаются с диагнозом «остеохондроз по-
ясничного отдела позвоночника с люмбалгией или 
люмбоишиалгией» [12].

На начальном этапе происходит пигментация фи-
брозного кольца и студенистого ядра межпозвонковых 
дисков. Чаще наступает прогрессирующее дегенера-
тивное поражение поясничного отдела позвоночника, 
на который в наибольшей степени перераспределяет-
ся физическая нагрузка. Затем вовлекаются в процесс 
грудной и шейные отделы с развитием так называемо-
го охронотическего спондилеза, который рентгеноло-
гически напоминающий анкилозирующий спондилит. 
Происходит постепенное прогрессирование измене-
ний межпозвонковых дисков с последующим сраще-
нием (анкилозированием) тел позвонков, приводящее 
к снижению роста пациентов [13, 14]. Через несколько 
лет в процесс вовлекаются крупные суставы, в первую 
очередь, коленные, плечевые, тазобедренные [15–18]. 
При этом отличительной особенностью является то, 
что крестцово-подвздошные суставы менее подвер-
жены изменениям, что является важнейшим диффе-
ренциально-диагностическим критерием с болезнью  
Бехтерева (анкилозирующим спондилитом). Ряд ав-
торов отмечает, что у пациентов с охронозом может 
развиваться выраженный системный остеопороз [19].

Клиническая и рентгенологическая картина охро-
ноза описана, и развитие заболевания по этапам хоро-
шо изучено. При этом, несмотря на широкое исполь-
зование методов ядерной медицины для диагностики 
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и лечения социально значимых заболеваний [20–26], в 
литературе отсутствуют ссылки о возможности при-
менения радионуклидной визуализации в алгоритме 
обследования таких больных. Учитывая редкость дан-
ной патологии, каждый описанный случай является 
уникальным. Примеров комплексной радионуклидной 
и рентгенологической диагностики в литературе не 
найдено. Предлагается случай радионулидной визуа-
лизации с помощью радиоизотопной остеосцинтигра-
фии и ОФЭКТ/КТ больной с охронотическим пораже-
нием опорно-двигательного аппарата.

Материал и методы
В лабораторию радиоизотопной диагности-

ки НМИЦ онкологии им. Н.Н. Блохина Минздрава 
России по направлению врача-ревматолога обрати-
лась пациентка Г., 57 лет, с диагнозом: охронотиче-
ская остеоартропатия, спондилопатия. Кальцинация 
клапанов сердца и сосудов. Охронотический остеохон-
дроз, спондилёз шейного, грудного и поясничного от-
делов позвоночника. Хондрокальциноз межпозвонко-
вых дисков и сколиоз грудного и поясничного отделов 
позвоночника. Дорсалгия и люмбалгия. Умеренный, 
стойкий болевой мышечно-тонический синдром. 
Вторичные (охронотические) дегенеративные из-
менения позвоночника. Состояние после закрытого 
многооскольчатого перелома межвертельной области 
правой бедренной кости со смещением костных от-
ломков и с последующей их консолидацией.

Задачей обследования являлось выявление осте-
ометаболических нарушений для косвенной оцен-
ки распространённости и выраженности скелетных 
изменений.

Обследование пациентки осуществлялось в два 
этапа. Первым этапом проводилось исследование 
в режиме «всё тело» через 3  ч после внутривенного 
введения остеотропного радиофармпрепарата (РФП) 
99mTc-фосфотех. Сцинтиграфия проводилась в положе-
нии больной лежа на спине с использованием колли-
матора низких энергий фотонного излучения с высо-
ким разрешением (LEHR). Применялась гамма-камера 
Symbia T2 фирмы Siemens. Вводимая активность 
РФП составила 370 МБк. Эффективная доза 2,1 мЗв. 
Регистрация импульсов проводилась на энергетиче-
ском пике 140  кэВ. Продолжительность планарного 
сцинтиграфического исследования составляла 15 мин 
(скорость движения стола 15 см/мин). После получения 
сцинтиграфического изображения всего тела произво-
дилась визуальная оценка полученного изображения с 
целью определения локализации зон патологического 
накопления РФП и их размеров.

Вторым этапом проводилась ОФЭКТ/КТ зон ин-
тереса, получение эмиссионных радионуклидных и 
трансмиссионных рентгеновских томограмм иссле-
дуемого участка тела и совмещённых изображений. 
Исследования выполнялись на комбинированной 
ОФЭКТ/КТ системе Symbia T2 фирмы Siemens (низ-
коэнергетичной) с 2-срезовой конфигурацией КТ 
(толщина среза 5 мм, шаг спирали — 1,5 мм, размер 
фокусного пятна согласно IAC 60 360 0,8×0,4  мм/8˚, 
0,8×0,7  мм/8˚). Эффективная доза 1,95 мЗв. Лучевые 
нагрузки при сцинтиграфии и КТ рассчитывали со-
гласно методическим указаниям МУ 2.6.1.3151–13 и 

МУ 2.6.1.2944–11 соответственно. Общая лучевая на-
грузка составила 3,00 мЗв. Для полной визуализации 
всех выявленных при ОСГ изменений проведено 2 то-
мографических исследования.

Результаты и обсуждение 
Анамнез данной больной не отличается от дру-

гих описанных в литературе случаев охроноза. Рост 
и развитие нормальные. В 29 лет впервые возникли 
рецидивирующие боли, ограничение движений в по-
ясничном отделе позвоночника. Через 10 лет паци-
ентка отметила появление болей, незначительной 
припухлости и крепитации при движении в колен-
ных, а затем в плечевых суставах. В этот период также 
присоединились боли в грудном и шейном отделах 
позвоночника. Диагноз впервые установлен в воз-
расте 45 лет, когда на склерах были выявлены темно-
коричневые отложения охронотического пигмента. 
Периодически консультирована в ФГБНУ НИИ рев-
матологии им. В.А. Насоновой (Москва). В возрасте 53 
лет упала с лестницы. Констатирован перелом шейки 
правой бедренной кости. В настоящий момент остает-
ся укорочение конечности. Передвигается с тростью. 
Затруднено самообслуживание.

При ОСГ на обзорных остеосцинтиграммах вы-
явлено диффузно-сниженное накопление РФП пре-
имущественно в телах позвонков и бедренных костях 
(рис. 1а,б).

На этом фоне обращает на себя внимание повы-
шенная аккумуляция РФП в шейном и грудном от-
делах позвоночника, в поясничном отделе позвоноч-
ника на уровне L2–L3 позвонков, коленных суставах 
(с видимой деформацией их контуров), в плечевых 

Рис. 1. Остеосцинтиграммы в режиме сканирования 
всего тела в передней (а) и задней (б) проекциях больной Г. 

с диагнозом охроноз. Повышенная аккумуляция РФП 
в отдельных позвонках и суставах на фоне диффузного 

снижения аккумуляции РФП в скелете. Видна повышенная 
«прозрачность» бедренных костей за счёт остеопороза

Fig. 1. Bone scan (whole body) in the anterior (a) and posterior 
(б) projections of patient G. diagnosed with ochronosis. An 

increased accumulation of radiopharmaceuticals in individual 
vertebrae and joints and a diffuse decrease in accumulation 

of radiopharmaceutical in the other bones. An increased 
«transparency» of the femur due to osteoporosis can be detected

(а) (б)
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суставах, грудине (грудинно-ключичных и манубри-
остернальных суставах). Отмечается диффузное и 
неравномерное накопление РФП в тазобедренных 
суставах, частично повышенное накопление РФП в 
мелких суставах стоп и кистей. Накопление РФП в 
проксимальном отделе правой бедренной кости не от-
личается от контрлатерального отдела, что свидетель-
ствует о нормализации метаболических процессов по-
сле перенесенного перелома — косвенные признаки 
консолидации.

При ОФЭКТ отмечается различной степени повы-
шение накопления РФП в межпозвонковых дисках, в 
суставах: плечевых, крестцово-подвздошных, тазобе-
дренных, в области дугоотросчатых суставов, а также 
в манубриостернальном суставе.

Накопление РФП в телах позвонков диффузно 
снижено, в области межпозвонковых суставов — по-
вышено. Особенно контрастно это выглядит по срав-
нению с накоплением РФП в межпозвонковых дисках 
(рис. 2а-в).

При РКТ позвонки остеопоротичны. Замыка тель-
ные пластины склерозированы. Во многих позвонках 
определяются газосодержащие кисты (рис. 3а). По кра-
ям тел позвонков выявляются остеофиты различных 
формы и размеров (рис. 3в). Высота межпозвонковых 

дисков значительно снижена, в их структуре выявля-
ются участки кальцинации. На некоторых уровнях вы-
является полное или практически полное отсутствие 
межпозвонковых дисков со сращением (анкилозирова-
нием) тел позвонков. В то же время следует отметить, 
что при столь выраженных дегенеративных процессах 
со стороны межпозвонковых дисков не происходит 
появления последующих изменений в виде «сопоста-
вимых по объему» грыж межпозвонковых дисков и 
диско-остеофитных комплексов. Они имеют менее вы-
раженный характер в сравнении с дегенеративными 
изменениями позвоночника иного генеза. Таким об-
разом, межпозвонковые диски как будто «стираются» 
с последующим постепенным сращением тел позвон-
ков (рис. 3б). Выявляется деформация межпозвонко-
вых суставов в результате развития спондилоартроза. 
Остеоартроз крупных суставов, преимущественно  
3–4 стадий по Kellgren–Lawrence.

В целом, рентгенологическая картина распростра-
нённых дегенеративных изменений в скелете не имеет 
специфических признаков. Однако преимущественная 
аккумуляция остеотропного РФП, соответствующая 
хрящевым структурам и склерозированным сустав-
ным отделам при относительной бедности включе-
ния радиоиндикатора в костную ткань (как губчатую, 

Рис. 2. ОФЭКТ/КТ нижне-грудного и поясничного отделов позвоночника. Аксиальные (а), сагиттальные (б) и корональные 
срезы (в). На ОФЭКТ (средний ряд) отмечается снижение накопления РФП в телах позвонков. На КТ-срезах с 

реконструкциями (нижний ряд) поясничного отдела позвоночника определяется нарушение статики с выпрямлением 
поясничного лордоза, а также отсутствие межпозвонковых дисков, таким образом, тела позвонков плотно прилежат друг 

к другу (анкилозирование тел позвонков)
Fig. 2. SPECT/CT of the lower thoracic and lumbar spine. Axial (a), sagittal (б) and coronal sections (в). On SPECT (middle row), there 

is a decrease of accumulation of radiopharmaceuticals in the corpus vertebrae. On CT-sections with reconstructions (lower row) of the 
lumbar spine, a disturbance of static of lumbar spine with lordosis straightening is determined, as well as the absence of intervertebral 

discs, thus the vertebral bodies tightly attach to each other (ankylosis of the vertebral bodies)

(а) (в)(б)
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так и компактную), не характерна для большинства 
известных метаболических нарушений. Данная фено-
менология отражает избыточную кальцинацию соеди-
нительнотканных и хрящевых структур при одновре-
менно выраженном остеопорозе, столь заметном, 
что это реализуется в видимом дефиците накопления 
остеотропного РФП собственно в костной ткани.

Заключение
Применение в обследовании больной охронозом 

радионуклидного метода исследования позволило 
продемонстрировать глубокие нарушения костного 
минерального метаболизма, заключающегося в дефи-

ците процессов костной формации как элемента ре-
моделирования. Одновременно этот процесс сопро-
вождается выраженными изменениями в хрящевой 
ткани, обусловленными отложением в ней охроноти-
ческого пигмента. Возможности гибридного рентге-
норадиологического метода ОФЭКТ/КТ позволили 
продемонстрировать структурные и метаболические 
изменения при данном заболевании, что не только от-
ражает характерные изменения при охронозе, но и по-
казывает возможность применения радионуклидных 
методик при решении нестандартных задач в тех об-
ластях, где метод ранее не применялся.

Рис. 3. ОФЭКТ/КТ. Аксиальные гибридные срезы. В заднем отделе тела позвонка Th11 выявляются участки, обусловленные 
наличием грыж Шморля, одна из которых сопровождалась вакуум-феноменом. По краям дуги позвонка имеются остеофиты, 

распространяющиеся в позвоночный канал (а). На уровне межпозвонкового диска Th11-Th12 множественные остеофиты по 
краям тела позвонка и заднего комплекса, часть из которых распространяется в позвоночный канал (б).  

Массивные передние краевые остеофиты тела L2 позвонка (в)
Fig. 3. SPECT/CT. Axial hybrid cuts. In the posterior part of the Th11 vertebra body, areas caused by the presence of Schmorl’s nodules 
can be identified, one of them was accompanied by a vacuum sign. At the edges of the vertebral arch, there are osteophytes extending 

into the vertebral canal (a). At the level of the intervertebral disc of Th11-Th12 multiple osteophytes along the edges of the vertebral body 
and posterior complex are detected, some of them extend into the vertebral canal (б).  

Massive anterior marginal osteophytes of the L2 vertebral body (в)

(а) (в)(б)
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AbstrAct

Purpose: Is to demonstrate functional and structural changes in the musculoskeletal system of the patient with alkaptonuric 
ochronosis using bone scan and hybrid imaging consisting of single-photon emission computed tomography (SPECT) and X-ray 
transmission computed tomography (CT) scan (SPECT/CT).

Material and methods: A clinical case report of patient with alkaptonuric ochronosis, examined with bone scan and SPECT/
CT.

Results: In this article we show a clinical case with the picture of mineral metabolism disorder and severe degenerative 
changes of musculoskeletal system in patient with alkaptonuric ochronosis (a genetically determined disease), caused by metabolic 
disorders of tyrosine. We used hybrid SPECT/CT method for evaluation of this disease.

Conclusion: SPECT/CT method demonstrated structural and metabolic changes. This method allowed us to reveal the specific 
changes in cases of alkaptonuric ochronosis, but also it shows the possibility of using radionuclide methods in solving non-
standard situations, while this method has not previously been applied.
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