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Уровская болезнь (болезнь Кашина – Бека) – редкое эндемичное заболевание, связанное с дефицитом селена, избыт-
ком фосфора и марганца. При данном заболевании поражаются локтевые, лучезапястные, тазобедренные, коленные
и голеностопные суставы. Процесс протекает с отставанием больных в росте, короткопалостью. Характерными при-
знаками заболевания являются сужение суставных щелей, субхондральный склероз, остеофитоз, анемия. Большое
значение при этом заболевании имеет рентгенологическое исследование. Для болезни Кашина – Бека характерен
системный остеопороз, инвалидность формируется к 17 годам. Дифференциальный диагноз проводится с остеохон-
дродистрофией, кретинизмом при гипотиреозе, рахитом, врожденными гемолитическими анемиями. Знание клинико-
диагностических аспектов болезни Кашина – Бека позволяет своевременно поставить диагноз, провести лечение,
прогнозировать течение болезни.
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Kashin – Bek disease: Diagnostics, differential diagnosis
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The Kashin – Bek disease is a rare endemic disease, connected with the deficit of selenium and abundance of phosphorus and 
manganese. Cubitus, capral, coxal, knee, talocrual joints are affected during this disease. The process flows with a lag of
patients in growth, brachydactyly, The stenosis of joint space, subcartilaginous sclerosis, osteophytosis, anemia are the typical
signs of the disease. X-ray examination if of great importance at it. Systemic osteoporosis is typical for the Kashin – Bek disease.
The invalidism forms by 17 years old. Differentials diagnosis is conducted in case of the osteochondrodystrophy, cretinism
during the hypothyroidism, rachitis, congenital hemolytic anemia. Knowledge of clinical and diagnostic aspects of the Kashin –
Bek disease allows to diagnosis in time, to treat and to predict the course of the disease.
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Б олезнь Кашина – Бека характеризуется нарушением

роста и созревания эпифизов костей, что ведет к замед-

лению их роста и остеоартрозу [1]. Данная патология энде-

мична и встречается в Забайкалье, Читинской и Иркутской 

областях, Бурятии, Северо-Западных регионах Российской 

Федерации, включая Мурманскую, Ленинградскую, 

Архангельскую области,а также в Новгородской, Вологодской, 

Ярославской, Ивановской, Тверской и Московской областях, 

на Дальнем Востоке, на севере Китая, Кореи. В местностях 

с высокой заболеваемостью содержится избыток фосфора, 

марганца и недостаток селена. Было доказано, что недоста-

ток селена в пище у животных приводит к развитию миоди-

строфии, кардиомиопатии и циррозу печени [2, 3].

Клинические проявления болезни формируются посте-

пенно в возрасте 6–14 лет. Чаще поражаются локтевые, лу-

чезапястные, тазобедренные, коленные и голеностопные

суставы, реже – межфаланговые и суставы предплюсны.

Процесс протекает с отставанием больных в росте, форми-

рованием короткопалости, «утиной походки» [4].

На рентгенограмме периферических суставов отмечают-

ся эпифизы в виде «грибных шляпок», сужение суставных 

щелей, субхондральный склероз, остеофитоз. На рентгено-

грамме позвоночника – деформирующий спондилез, ком-

пенсаторный гиперлордоз в поясничном отделе позвоночни-

ка из-за поражения тазобедренных суставов. Характерен 

системный остеопороз [5].
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Интенсивность поражений опорно-двигательного аппара-

та при болезни Кашина – Бека в каждом индивидуальном

случае различна. Принято разделять больных по тяжести

заболевания на 3 группы, указывающие степень потери 

функциональных качеств и ограничение работоспособности.

Первая степень характеризуется жалобами на усталость,

на боли в суставах, усиливающиеся после работы и ходьбы,

на скованность движений. Боли могут отсутствовать. Налицо –

небольшие утолщения суставов пальцев, чаще всего между

средними и основными фалангами II, III и IV пальцев, а также

небольшое ограничение сгибания в лучезапястном суставе.

Сгибательная контрактура в локтевом суставе достигает 

170°. Имеется мягкий нежный хруст в суставах. 

Вторая степень определяется заметным утолщением уже

названных межфаланговых суставов; в меньшей степени в 

процесс вовлекаются I и V пальцы. Следствием этого явля-

ется короткопалость. Ограничение функции сгибания паль-

цев в кулак таково, что ногтевые фаланги не достигают ла-

донной поверхности. Трудно произвести быстрое разгиба-

ние пальцев руки. Поражены коленные и голеностопные су-

ставы, в них ощущается резко выраженный хруст. Имеется

отчетливая атрофия мышц конечностей. Присоединяются 

характерные явления ущемления в суставах внутрисустав-

ных тел, вызывающие внезапные острые боли. В тазобе-

дренных и плечевых суставах имеются только боли; объек-

тивных изменений нет. 

Третья степень характеризуется резкой короткопалостью;

больной не может сжать руку в кулак. Движения в лучеза-

пястных суставах резко ограничены; развивается контракту-

ра в ладонно-сгибательном положении. Сгибательная кон-

трактура в локтевом суставе превышает 150°, амплитуда

движений – мала. Формируется сгибательная контрактура в

тазобедренных суставах, у больных наблюдается типичная 

«утиная» походка. На рентгенограмме отмечается лордоз

поясничного отдела позвоночника. Характерен низкий рост.

Учащаются ущемления в суставах, причиняющие сильные

боли. В результате наступает снижение трудоспособности

или полная физическая инвалидность. «Законченная карти-

на» болезни развивается к возрасту 15–17 лет [5].

В клинической картине болезни Кашина – Бека ведущее

место занимают тяжелые поражения костно-суставного ап-

парата. Тем не менее при этой болезни изменения скелета

следует расценивать лишь как проявления общего заболе-

вания организма в целом. 

Следует отметить, что при болезни Кашина – Бека все 

деформации в основном строго симметричны. Слияние эпи-

физов с метафизами происходит в общем в обычные сроки,

а иногда несколько раньше. В огромном большинстве случа-

ев к 16–17 годам у больных ростковые зоны закрываются и

рост скелета прекращается.

При болезни Кашина – Бека могут встречаться также 

миокардиодистрофия, патология желудочно-кишечного

тракта в виде анацидного гастрита и колита, гематологиче-

ские нарушения (анемия, лейкопения с относительным лим-

фоцитозом) [1].

Дифференциальная диагностика болезни Кашина–Бека

имеет свои особенности. Сомнения, и притом весьма се-

рьезные, могут возникать только в спорадических случаях

вне эндемических местностей.

На большую внешнюю близость болезни Кашина – Бека

с хондродистрофией указывал еще Г.И.Турнер [6]. Очень 

сходна при обоих заболеваниях картина коротких пальцев, 

вид погруженных в метафизы эпифизов и ростковых зон, 

раннее наступление синостозов, хорошо развитые апофизы

и мышечные бугры. Отличительное распознавание основа-

но на том, что при хондродистрофии имеется иная картина

диспропорции костей. При хондродистрофии укорочены, 

главным образом, проксимальные большие трубчатые кости 

(бедренные, плечевые), в то время как при болезни Кашина-

Бека – периферические отделы конечностей, а на рентгено-

граммах костей – главным образом пястные, в противовес 

фалангам при болезни Кашина – Бека. При хондродистро-

фии не вовлечены в процесс короткие губчатые кости.

Различается картина и со стороны тазобедренных суставов. 

Низкий рост при хондродистрофии выражен сильнее, чем

при уровской болезни. Особенно важно и то, что хондроди-

строфия – это заболевание врожденное, сразу же обнаружи-

ваемое у новорожденного в младенческом возрасте, тогда

как болезнь Кашина – Бека – заболевание приобретенное,

требующее для своего развития многих лет [7].

Дифференциальная диагностика строится в данном слу-

чае на различии в структуре и форме эпифизов, особенно

головки бедра, и главным образом на типичной рентгеноло-

гической картине позвоночного столба при остеохондроди-

строфии [8].

Кретинизм (гипотиреоз) при наличии зоба отличается

от болезни Кашина – Бека тем, что имеется резкая за-

держка процессов окостенения – энхондральные зоны 

зияют и надолго сохраняются вне высших нормальных 

возрастных пределов. Кости при кретинизме толсты, плот-

ны, склеротичны. Часты поражения проксимальных кон-

цов бедер. Характерен внешний облик больных при гипо-

тиреозе, страдает психика, имеется многообразие нару-

шений эндокринной системы. Все это не наблюдается при 

болезни Кашина – Бека. 

Благодаря отсутствию эндокринных расстройств, у боль-

ных страдающих болезнью Кашина–Бека, уверенно можно 

исключить и гипофизарные расстройства, как и всевозмож-

ные другие эндокринопатии. 

Рахит, по свидетельствам всех авторов, изучавших уров-

скую болезнь, весьма часто наблюдается в эндемических 

районах. Но рахит поражает другой возраст, от 6 месяцев до

3 лет, тогда как болезнь Кашина – Бека начинается только 

с 4–5 лет. Другими словами, в худшем случае эта болезнь 

лишь следует за рахитом; может быть, в какой-то мере ее

течение определяется и даже осложняется предшествовав-

шим рахитом, но одновременно обе эти болезни не наблю-

даются. Однако и без этого решающего возрастного факто-

ра отличительное распознавание просто, так как рентгено-

логические проявления нарушений процессов энхондраль-

ного развития при обоих заболеваниях имеют различный 

характер, рахит по-иному тормозит костеобразование, по-

ражаются преимущественно метафизы, налицо остеопороз,

искривления костей, надкостничные реакции, отсутствуют

деформации ядер окостенения, столь показательные для

болезни Кашина – Бека [5].

Остеодистрофии почечная, кишечная и т. п. легко отверга-

ются по той простой причине, что им свойственны основные 
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глубокие изменения со стороны соответствующих органов вы-

делительной и пищеварительной системы, между тем как 

внутренние органы при болезни Кашина – Бека никаких суще-

ственных изменений при клиническом исследовании не пред-

ставляют. Слишком не похожи также детали различных рентге-

нологических картин при дифференцируемых заболеваниях.

При данном заболевании могут встречаться патология 

желудочно-кишечного тракта, отставание умственного раз-

вития, анемия, лейкопения с лимфоцитозом.

При анемиях характерны типичные поражения костей.

Лучше всего изучена рентгенологическая картина ко-

стей при так называемой эритробластической (средизем-

номорской) анемии, которая представляет собой редкую 

форму врожденной хронической гемолитической анемии

детского возраста. Этот особый вид малокровия описан 

впервые в 1927 г. Кули (Cooley) и многими авторами обо-

значается как болезнь Кули. В пораженных семьях дети 

обычно рано умирают [9].

При этой болезни костный мозг в длинных трубчатых и осо-

бенно в черепных костях значительно гиперплазирован. В 

печени, селезенке и костях рассеяны центры красного кро-

ветворения. В кровь выбрасывается огромное количество

красных кровяных телец с ядрами эритробластов (отсюда и 

название болезни). Характерны грязно-желтая окраска кож-

ных покровов, лица, а также темная моча с высоким содержа-

нием уробилина. Печень и селезенка прогрессивно увеличи-

ваются, поэтому эта разновидность анемии называется также 

эритробластической спленомегалической анемией. 

Рентгенологически в качестве постоянного признака от-

мечается расширение костномозговой полости длинных 

трубчатых костей из-за увеличения объема костного мозга с

истончением коркового слоя. В области костей резко выра-

жен остеопороз. Иногда в метафизах выступают своеобраз-

ные поперечные полосы. Такая же исчерченность определя-

ется и на снимках тазовых костей, лопаток, позвонков, 

ребер и ключиц. Для отличительного распознавания важно

то, что надкостница остается нормальной. Лишь в редких 

случаях у детей могут наблюдаться симметричные перио-

стальные наслоения на поверхности длинных трубчатых ко-

стей, например, бедренных. Суставы не изменены.

Патологические переломы здесь не наблюдаются. 

Но особенно характерно соответственно анатомической

основе поражения костного мозга отодвигание внешней пла-

стинки плоских костей свода черепа от внутренней, стекло-

видной пластинки, причем обе пластинки истончаются.

Гиперостоз свода может достигать крайней степени, попереч-

ник может превысить нормальную толщину плоских костей в

три-четыре раза. В длительно протекающих тяжелых случаях,

когда костный мозг прорастает соединительной тканью и по-

следняя окостеневает, на рентгенограммах появляется попе-

речная исчерченность черепного свода. Данная картина 

«ежика» настолько характерна, что диагноз основного забо-

левания может быть поставлен на основании одного только 

рентгенологического признака. В начальных стадиях этой

формы малокровия череп, наоборот, показывает лишь неха-

рактерную пористость, ноздреватость рисунка. 

Много сходного с эритробластической имеет серповидно-

клеточная анемия (менискоцитарная или дрепаноцитарная 

анемия). 

Здесь красные кровяные тельца деформированы, сплюс-

нуты и изогнуты наподобие серпа и сильно удлинены, они 

теряют способность складываться в «монетные столбики».

По-видимому, в связи с этим возникает затруднение при

прохождении изуродованных эритроцитов через узкие ка-

пилляры, происходит процесс внутрисосудистого разруше-

ния эритроцитов, развиваются стазы, множественные тром-

бозы сосудов малого калибра, инфаркты. В результате всего

этого наблюдаются характерные клинико-рентгенологи-

ческие проявления серповидноклеточной анемии, а именно,

резкое увеличение размеров сердца, частые пневмонии, 

разнообразные костные изменения, болезненность костей. 

Рентгенологическая картина костей при серповидноклеточ-

ной анемии очень богата, многообразна, со значительным 

индивидуальным отпечатком в отдельных хронических слу-

чаях. Меняются почти все кости скелета, везде наблюдается

глубокая структурная перестройка, осложняющаяся вторич-

ными деформациями. Черепные кости не всегда утолщены,

у взрослых исчерченность в виде щетки не обязательна. 

Бывают поражения костей не только мозгового, но и лицево-

го черепа. Позвонки имеют вид рыбьих. Описаны компрес-

сионные переломы с превращением отдельных позвонков в

уплощенные диски. В трубчатых костях, главным образом 

бедра и плеча, отмечается полосатость и неправильное 

строение, костномозговые каналы расширены, корковый 

Рис. 1. Деформация костей черепа у пациентки с болезнью
Кашина – Бека.

Рис. 2. Деформация кистей у пациентки с болезнью Кашина –
Бека.
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слой истончен, бывают периостозы. Наблюдаются централь-

ные некрозы костного мозга с последующим обызвествле-

нием наподобие изменений при кессонной болезни.

Вследствие обширных периферических сосудистых измене-

ний в патологический процесс вовлекаются и эпифизы, и

мелкие губчатые кости, развиваются асептические некрозы,

например, головки бедренной кости, влекущие за собой ар-

трозы типа обезображивающих. 

Наследственный микросфероцитоз, известный под на-

званием болезни Минковского – Шоффара, протекает с ха-

рактерной деформацией скелета: башенным черепом, ми-

крофтальмией, высоким небом, укорочением мизинца.

Характерно наличие камней в желчном пузыре, увеличение

селезенки. Редким осложнением являются трофические

язвы голеней. В крови определяется микросфероцитоз, сни-

жение осмотической резистентности эритроцитов.

Сложность дифференциальной диагностики при уровской 

болезни демонстрирует следующий клинический пример.

Больная Н., 66 лет, поступила с жалобами на тугоподвиж-

ность суставов кистей, боли в коленных, тазобедренных и

локтевых суставах. Из анамнеза известно, что больная

росла на Урале, в детстве голодала, рано остановилась в

росте, что связывала с послевоенным периодом. Братья и

сестра уехали в раннем возрасте и отставаний в росте не

имеют. Больная имеет высшее образование, живет в семье.

Из перенесенных заболеваний указывает гастрит, колит,

анемию. Боли в суставах появились последние 10 лет, ста-

ционарно не лечилась, пользовалась мазями, НПВП.

При объективном осмотре. Больная умеренного питания,

низкого роста (143 см). Определяется лордоз, сколиоз, вы-

сокий череп (рис. 1), «утиная» походка, укорочение и осевая

деформация фаланг пальцев кисти (рис. 2), ограничение 

сгибания в кистях, локтях, хруст при движении в суставах.

В легких везикулярное дыхание, хрипов нет. Тоны сердца

ясные, ритм правильный. АД 130/80 мм рт. ст. Живот мягкий,

умеренно болезнен в эпигастрии. Печень не увеличена, се-

лезенка не пальпируется.

При исследовании. Общий анализ крови: Нb – 94 г/л, эр. –

3,9 х 109/л, л. – 7,0 х 109/л , СОЭ – 13 мм/ч. Анализы мочи, 

биохимические показатели – в пределах нормальных значе-

ний. ЭГДС – анацидный гастрит, колоноскопия – атрофиче-

ский колит. УЗИ органов брюшной полости – умеренная

спленомегалия 11 х 6 см, печень не увеличена.

Рентгенологическая картина. Распространенный остеопо-

роз, деформирующий спондилез, лордоз. В области кистей:

сужение суставных щелей, дисплазия костной ткани, субхон-

дральный склероз, эпифизы в виде «грибных шляпок».

Учитывая наличие деформации черепа, короткий мизинец,

анемию, умеренную спленомегалию, проводилась дифферен-

циальная диагностика с болезнью Минковского – Шоффара. 

Отсутствие увеличенного объема эритроцитов, повышенной 

осмотической резистентности эритроцитов, желчекаменной 

болезни позволило исключить данную патологию.

Наличие утренней скованности в суставах, деформация

суставов кистей, боли в симметричных суставах с тугопод-

вижностью в них сходны с изменениями при ревматоидном

артрите, однако отсутствовали характерные изменения на

рентгенограмме кистей, стоп. Для хондродисплазии харак-

терна одинаковая длина фаланг пальцев, что позволило ис-

ключить данное заболевание у нашей больной. Проводился

дифференциальный диагноз с деформирующим остеоар-

трозом, для которого характерны узелки Гебердена, Бушара,

отсутствие деформации черепа, а также укорочения фаланг

пальцев.

Пожилой возраст больной, анемия, дискомфорт в эпига-

стрии, суставной синдром предполагали провести диффе-

ренциальный диагноз с паранеопластическими изменения-

ми при онкопатологии. Данные эндоскопических исследова-

ний, ультразвуковая картина, рентгенологические исследо-

вания позволили исключить эту версию.

Диагноз болезни Кашина – Бека подтверждают данные

анамнеза больной (развитие болезни с 4-летнего возраста,

отсутствие болезни у братьев и сестры, проживающих в дру-

гой местности), осмотра (низкий рост, «утиная походка»,

короткопалость) (рис. 2), рентгенологического исследования 

(эпифизы в виде «грибных шляпок», сужение суставных

щелей, субхондральный склероз, остеофитоз) (рис. 3, 4).

На рентгенограмме позвоночника – деформирующий спон-

дилез, компенсаторный гиперлордоз в поясничном отделе

позвоночника, наличие анемии с 15-летнего возраста.

Рис. 3. Рентгенологический снимок деформация костей стоп 
пациентки с болезнью Кашина – Бека.

Рис.4. Рентгенологический снимок деформации костей кисти у
пациентки с болезнью Кашина – Бека.
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Проведение симптоматической терапии позволило полу-

чить хорошие результаты лечения. К моменту выписки боль-

ную не беспокоили боли в суставах, увеличился объем дви-

жения в них.

Таким образом, болезнь Кашина – Бека – редкое заболе-

вание, однако знание его клинико-диагностических аспектов

позволяет своевременно поставить диагноз, провести лече-

ние, прогнозировать течение болезни, избежать дополни-

тельных исследований.
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