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БІОХІМІЧНІ МЕХАНІЗМИ РОЗВИТКУ ОХРОНОЗУ 

ТА УШКОДЖЕННЯ СПОЛУЧНОЇ ТКАНИНИ ПРИ 

АЛКАПТОНУРІЇ 
 
Актуальність. Алкаптонурія є рідкісним спадковим захворюванням обміну 

амінокислот, що виникає внаслідок порушення катаболізму тирозину [1, 2]. 

Незважаючи на низьку поширеність, захворювання має значну клінічну цінність як 

модель ферментопатії, що демонструє роль накопичення токсичних метаболітів у 

розвитку системних уражень сполучної тканини [1]. 
Основним ускладненням алкаптонурії є охроноз — прогресивне відкладання 

пігментів у хрящах, суглобах та внутрішніх органах, що призводить до раннього 

розвитку дегенеративних змін [3, 4]. 
Окрему увагу алкаптонурія привертає як захворювання з відстроченим 

клінічним дебютом: біохімічні порушення наявні з народження, однак клінічні 

прояви охронозу зазвичай формуються у дорослому віці [4, 5]. Це підкреслює 

важливість раннього розуміння метаболічних змін, які тривалий час перебігають 

субклінічно. 
Алкаптонурія є показовим прикладом кумулятивної дії токсичних метаболітів, 

що дозволяє глибше дослідити роль хронічного оксидативного стресу та порушень 

білкового матриксу в патогенезі дегенеративних захворювань сполучної тканини 

[3]. 
Мета роботи − аналіз біохімічних механізмів розвитку охронозу при 

алкаптонурії на основі сучасних літературних даних. 
Завдання дослідження: 
• охарактеризувати порушення катаболізму тирозину при дефіциті 

гомогентизат-1,2-діоксигенази;  
• проаналізувати роль гомогентизинової кислоти в розвитку охронозу;  
• визначити біохімічні механізми ушкодження сполучної тканини.  
Матеріали та методи. Проведено огляд сучасних наукових публікацій у базах 

даних PubMed, SagePub. Проаналізовано дані клінічних і біохімічних досліджень 

пацієнтів з алкаптонурією, а також експериментальні роботи, присвячені 

метаболізму тирозину, властивостям гомогентизинової кислоти та механізмам 

утворення охронозних пігментів. 
Результати. Встановлено, що алкаптонурія виникає внаслідок дефіциту 

ферменту гомогентизат-1,2-діоксигенази, який каталізує перетворення 

гомогентизинової кислоти у малеїлацетооцтову кислоту в процесі катаболізму 

тирозину [2, 4]. Ферментний блок призводить до накопичення гомогентизинової 

кислоти в крові та тканинах. 
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Гомогентизинова кислота легко піддається автоокисненню з утворенням 

хінонових похідних, які полімеризуються та зв’язуються з колагеном сполучної 

тканини [3]. Утворені пігментні полімери відкладаються в хрящах, сухожиллях, 

міжхребцевих дисках, клапанах серця та шкірі, що зумовлює розвиток охронозу  
[3, 6]. 

На біохімічному рівні ці процеси супроводжуються порушенням структури 

колагенових волокон, зниженням їх еластичності та підвищенням крихкості тканин 

[6]. Окиснені продукти гомогентизинової кислоти також стимулюють хронічне 

запалення та дегенеративні зміни [3]. 
Крім структурного ушкодження колагену, накопичення гомогентизинової 

кислоти супроводжується активацією процесів перекисного окиснення ліпідів і 

підвищенням рівня реактивних форм кисню [3]. Це призводить до додаткового 

ушкодження клітинних мембран і міжклітинного матриксу, що посилює 

дегенеративні зміни у хрящовій тканині. Встановлено, що окиснені похідні 

гомогентизинової кислоти здатні змінювати механічні властивості тканин, 

знижуючи їх регенераторний потенціал і сприяючи прогресуванню охронозу [6]. 
Висновки. Алкаптонурія є класичним прикладом спадкової ферментопатії, 

при якій дефіцит одного ферменту призводить до накопичення гомогентизинової 

кислоти та розвитку охронозу. Окиснення і полімеризація гомогентизинової 

кислоти з подальшим зв’язуванням з колагеном є ключовим біохімічним 

механізмом ушкодження сполучної тканини. 
Отримані дані підтверджують ключову роль окисно-відновних процесів у 

патогенезі охронозу. Автоокиснення гомогентизинової кислоти з утворенням 

хінонових похідних та їх подальша полімеризація є центральною ланкою 

біохімічного ушкодження сполучної тканини. Ці процеси супроводжуються 

порушенням структурної організації колагену, що зумовлює зниження механічної 

міцності та еластичності тканин. 
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