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褐黄病又称褐黄病性关节炎或尿黑酸尿症
,

是一

种少见病
,

其病因有遗传性与先天代谢障碍两种
。

其父

母常为近亲婚配
。

一般出生后 即患有本病
,

但发病年龄

多在 一 岁
。

男女之比约
。

我院经治 例
,

报

告如下
。

,

男
,

岁
。

从小内裤档处有黑色尿渍
·

但新

排尿液颜色正常
,

将尿液置于空气中后逐渐变为黑色
。

病者 年前发现耳鼻处出现褐色斑
,

四肢关节疼痛
,

脊

柱不适
,

发僵
,

伸屈受限
。

父母为近亲结婚
。

体检
,

皮

肤棕黄色
,

双耳及鼻部和眼周有褐色斑
,

巩膜和角膜有

蓝黑色素沉着
。

四肢关节无肿胀
,

伸屈正常
。

脊柱僵直

以腰明显
,

伸屈
,

侧弯及旋转受限
。

化验 尿为浅黄色
,

放置 小时后变为黑色
。

尿蛋白
,

尿糖 一 斑

氏液呈褐黑色
,

氯化铁试验呈紫黑色反应
,

尿经色谱仪

分析确定为尿黑酸
。

肝肾功能正常
,

血糖及尿酸值均正

常
。

线所见
,

脊柱变直
,

生理曲度消失
,

胸腰椎骨刺

形成
,

有的形成骨桥
,

一 椎间隙变窄
,

椎体上及下

缘骨密度增高
,

部分髓核钙化
。

耽
、

膝
、

躁关节间隙变

窄增生是退行性改变
。

临床诊断 褐黄病性关节炎
。

讨 论 本病系先天缺乏尿黑酸氧化酶
,

使酪氨

酸和苯丙酸的新陈代谢中间产物作黑酸未能完全氧化

所致
。

尿黑酸在体内蓄积
,

并大量从尿中排出
。

其最显

著的临床特征是新排出之尿液颜色正常
,

放置久后变

为黑色
。

由于血中尿黑酸长期增加
,

可因尿黑酸氧化而

产生的褐黄色素沉积于透明软骨
,

纤维软骨
,

纤维组织

和肌健内
。

常见于耳廓
、

鼻和 关节软骨
、

大血管内膜
、

心脏瓣膜
、

肾及肺
,

其次为巩膜
、

角膜及椎间盘中
,

更

少见于皮肤内
。

检查尿有以下特点 ①尿和碱性物混合

加速变为黑色
。

②患者的尿还原性很强
,

能还原斐林氏

试液及斑氏试液
,

但和葡萄糖尿不同
,

一般可用发酵试

验鉴别
。

③加人三氯化铁溶液时产生暂时性蓝色反应
。

④用氢氧化钠碱化后的尿
,

滴到感光摄影纸上呈黑色
。

以上所见在临床上称这种具有尿黑酸和 由于色素沉着

而引起的各种表现称为褐黄病
。

尿黑酸症患者
,

约

可伴发关节病变
,

这是由于关节软骨受累后可变色
,

变

脆
,

弹性减弱
,

且易碎
,

小的破碎软骨片可以脱落进人

关节腔内
,

继而骨质增生
,

最终发生继发的退行性骨关

节病
,

临床上表现为多关节疼痛
。

在 线可见脊柱生理

曲度消失或过度弯曲
,

椎体边缘的骨利形成
,

多发椎间

隙变窄
,

椎间盘钙化
。

有的还可有肌健和关节周围软组

织的由于尿黑酸色素沉着
,

可使椎间盘
、

髓核
、

软骨板
、

纤维环变性钙化
,

出现脊柱强直
。

临床上称为褐黄病性

关节炎
。

本病尚无有效的治疗方法
,

减少食物中蛋白质

含量能减少尿黑酸的排泄和对症治疗
,

以减轻患者痛

苦
。

收稿 一 一

疲劳性股骨头骨髓滑脱 例
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例
,

男
,

岁
,

徒步野营途中右舰弹响后持续性

疼痛 天
。

体检 发育营养状态 良好
,

右下肢跋行
,

右

耽内收外旋位
,

线双舰正位片示右股骨头骨髓较健

侧略扁
,

股骨颈上缘延长线切过股骨头骨翁上方
,

蛙式

位片示右股骨头骨骼向后下方移位
。

诊 断 疲劳性股骨头骨筋滑脱
。

治 疗 行持续皮肤牵引
,

轻柔手法旋转摆正右

下肢呈外展中立位
,

床边 光检查骨髓复位正常
,

持续

牵引 周
,

不负重休息 个月
。

结 果 随访 年步态功能正常
,

线示双侧股

骨头发育正常
,

骨髓正常融合
。

例
, ,

女
,

岁
,

长跑途中右舰部弹响后持续性疼

痛 天
。

体检 发育营养状态 良好
,

右下肢跋行
,

殷关

节疼痛性活动受限 线双艘正位片示 右侧股骨头骨

髓较扁 股骨颈上缘延长线穿过骨髓上部
,

疑股骨头骨

能滑脱
,

行蛙式位 线检查
,

见右股骨头骨箭向后下方

移位
。

诊 断 疲劳性右股骨头骨筋滑脱
。

治 疗 持续皮肤牵引下手法旋转摆正右下肢呈
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