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OLGU SUNUMU: OKRONOTIK KALCA ARTROPATISINDE

TOTAL KALCA ARTROPLASTISI UYGULAMASI

Case Report: Total Hip Arhroplasty In Ochronitic Hip
Arthropathy

Ali Aydogdu', Hakan Cicek?, Kasim Kilicarslan!, Tansel Mutlu?®, Murat Ergiin'

OzZET

Okronozis, fenilalanin ve tirozin metabolizmasindaki homojentisik asit oksidaz enzim
eksikliginin sonucu, okronotik pigmentin dokularda birikmesidir. Bu dokulardaki bi-
rikime baglh olarak meydana gelen hastaligin klinik semptomlari genellikle hayatin 5.
dekadinda ortaya cikmaya baslar. Hastaligin tanisi genellikle dejeneratif artrit, idrar
renginin siyaha dénmesi ve okronotik pigmentasyonu iceren triad ile konur. Biz bu
yazimizda; literatlirde dar bir seri ile ele alinmis olan okronotik artropati olgusunun
klinik sunumu, tedavisinde sementsiz total kalca artroplastisi uygulamasi ve takip
bulgularini paylasmak istedik.

Anahtar kelimeler: Alkaptoniiri, Okronozis, Kalca Artroplastisi
ABSTRACT

Ochronosis is the accumulation of ochronotic pigments in tissues due homogentisic
acid oxidase enzyme deficiency in phenylalanine and tyrosine metabolism. The
clinical symptoms of the disease that occurs due to the accumulation in these
tissues start to appear in the fifth decade of life. The disease is diagnosed generally
by triad of degenerative arthritis, turning the color of urine to black and ochronotic
pigmentation. In our work we aimed to share the clinical presentation of an ochronotic
arthropasty which was previously discussed with limited series in literature as well
as the implementation of cementless total hip arhroplasty in treatment of ochronitic
arthropathy and our follow up data.

Key words: Alkaptonuria, Ochronosis, Hip Arthroplasty
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GIRIS

Okronozis, fenilalanin ve tirozin metabolizmasindaki
homojensitik asit oksidaz enzim eksikliginin sonucu,
okronotik pigmentin dokularda birikmesidir. Bu do-
kulardaki birikime baglh olarak meydana gelen hasta-
ligin klinik semptomlari genellikle hayatin 5. deka-
dinda ortaya cikmaya baslar (1). Hastalar eriskin yasa
kadar asemptomatiktir. ilk bulgu olan idrar renginde
koyulagsma siklikla hasta ve yakinlari tarafindan goz-
den kaginilir (2).

Hastaligin goériilme sikligi 1/1000000 olarak bildiril-
mistir (3). Her iki cinste de esit oranda goriilir (4).
Alkaptoniiri ilk kez 1584 yilinda idrar rengi siyah olan
bir cocukta Scribonius tarafindan tarif edilmistir.
1866 yilinda Wirchow, konjestif kalp yetmezligi ne-
deniyle 6len 67 yasindaki bir kadinin otopsi bulgula-
rinda mikroskopik olarak sari-kahverengi pigmentler
gordigiinde hastaligi okronozis olarak adlandirmistir.
Alkaptoniiride eklem hastaligi varligi ilk defa Albrecht
ve Zdarek tarafindan 1902'de belirtilmistir (5).

Biz bu yazimizda; literatiirde dar bir seri ile ele alin-
mis olan okronotik artropati olgusunun klinik sunu-
mu, tedavisinde sementsiz total kalgca artroplastisi
uygulamasi ve takip bulgularini paylagmak istedik.

OLGU SUNUMU

Elli dokuz yasinda erkek hasta son 3 yildir devam
eden sol kalca agrisi nedeniyle uygulanan medikal
ve fizik tedavi uygulamalarinin yarar saglamamasi
ve agrilarinin son aylarda siddetlenmesine ek olarak
hareket kisithliginin artmasi Uzerine poliklinigimize
basvurdu. Hastanin ayni zamanda bel ve diz agnisi si-
kayeti de mevcuttu. Yapilan fizik muayenesinde sag
kalga eklemi extansiyonu 0° flexiyonu 90° i¢ rotasyon
10° dis rotasyon 40° idi. Radyolojik incelemede sol
kalgca eklem mesafesinde daralma, subkondral kistler
ve skleroz, sol kalgada daha belirgin olmak lizere ace-
tabulum superiorunda yaygin osteopenik gériiniim
tespit edildi (Resim1).
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Resim1: Sol kalca
6n arka pelvis
grafisi

V955 C:528
E TR TH:0LOC: 0

Diz grafilerinde tibiofemoral eklem mesafesinde da-
ralma ve osteofitik degisiklikler gériildi. Vertebra
grafisinde intervertebral disk mesafelerinde azalma
ve kalsifikasyonlar, pelvis grafisinde simfizis pubiste
skleroz ve osteofitler tespit edildi (Resim2). Hastanin
yapilan biyokimyasal tetkikleri ve tam kan sayimi nor-
mal sinirlardaydi. Hastanin anamnezinde tipik olarak
radyolojik bulgulari ile korele edilemeyecek derece-
de siddetli kalga agrisi dikkat cekiciydi.

Resim 2:intervertebral kalsifikasyonu gés-
teren 6n arka dorsa lomber vertabra grafisi

Hastanin mevcut sikayetlerinden dolayi sol kalgaya
total kalga artroplastisi planlandi. Ameliyat sirasinda
genis bir kapsil rezeksiyonundan sonra femur basi
disloke edildi. Femur basi, asetebulum kikirdagi ve ek-
lem kapsiilliniin dikkat gekici bir sekilde kahverengi-
siyah bir renkte oldugu gorildi (Resim3).
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Resim 3: intraoperatif femur basi ve Resim 4: Eksize, yaygin pigmentasyon
yumusak doku goriintiisii ve kikirdak hasari olan femur basi
goruntisd

Renk degisiminin yaninda tipik olarak avaskiiler
nekroz da karsilagtigimiz kikirdak kemik bilegkesin-
den kikirdak dokunun fleb seklinde ayrismasini bu
vakada da gozlemledik. Asetebulumun rimerizasyo-
nu sirasinda acetabuler ¢cati ve medial duvar osteope-
niye bagl olarak beklenenden daha kolay bir sekilde
oyuldu. Hastaya ¢cimentosuz total kalca artroplastisi
uygulandi. Cikarilan pigmente yumusak dokular ve
femur basi histopatolojik incelemeye yollandi.

Klinik ve patolojik bulgularla okronozis tanisi alan
hastanin fizik muayenesini tekrarladigimizda daha
onceki incelememizde gézden kacirdigimiz ek bul-

:0LOC:0

gular tespit ettik. Hastanin burun dorsumundan géz

cevresine vyayilan, kulak kepgesinde ve el sirtinda da
Resim 5: Postoperatif 12. ay 6n arka

olan mavi-siyah pigmente alanlar vardi. Aile 6ykisu R
kontrol pelvis goriintlisi

negatif olan hastanin ameliyat sonrasi bakimi primer
osteoartrit nedeniyle total kalca artroplastisi uygula-
digimiz hastalarda oldugu gibi diizenlendi. 12. aydaki
fizik muayenesinde sag kalca hareketleri extansiyon
0° flexiyon 100° i¢ rotasyon 20° dis rotasyon 40° idi.
Hastanin belirgin yakinmasi yoktu. Diiz grafiler uy-
gulanan protez komponentlerinde anormal gériiniim
saptanmadi (Resim4).
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TARTISMA

Alkaptoniiri; fenilalanin ve tirozin metabolizmasinin
nadir goriilen herediter bir bozuklugudur. Otozomal
resesif gecis gosterir. Homojensitik asit oksidaz en-
zimini kodlayan gen kromozom 3'lin uzun kolunda
yer alir (6). Bu genin defekti sonucu viicutta homo-
jensitik asit seviyesi ylkselir. Bir kismi idrarla atilan
homojensitik asit, bekletilen ve oksidasyona ugrayan
idrarda siyah renge dondsiir (6). Ayni zamanda vi-
cutta melanine benzer pigment halinde kikirdak, ten-
don, ligament, deri, sklera, renal tiibil epitel hiicre-
leri, pankreas adacig| ve bazi arterlerin duvarlarinda
birikmesine bagl hastaligin semptomlari ortaya gikar
(2,7). Etkilenen dokularda inflamasyon, dejenerasyon
ve pigmentasyon olusur, doku zayiflar ve frajilitesi ar-
tar. Homojensitik asit, alkalilere egilimli olmasindan
dolayi alkapton olarak isimlendirilir. Okronozis ise
alkaptoniirik hastalarin 6zellikle eklem kikirdagi, deri
ve sklera gibi konnektif dokularda pigment birikimi
ile ilgili goriiniimii ifade eder (8).

Homojensitik asit ve metobolitleri hem axiyel iskele-
ti hem de periferik eklemleri etkiler. iskeletle ilgili ilk
bulgular genelde spinal tutulumla ilgilidir ve bel agrisi
ile baslar. Okside ve polimerize olmus homojensitik
asitin intervertebral diske baglanmasi sonucu disk
dejenere olur ve takiben disk herniasyonlari goriile-
bilir. Radyolojik olarak intervertebral disk mesafele-
rinde daralma, intervertebral disklerde kalsifikasyon
ve vertebra korpuslarinda fiizyon izlenir (9). Bizim
hastamizda da radyolojik bulgularin eslik ettigi bel ve
sirt agrisi yakinmasi mevcuttu.

Omurga disinda en sik diz eklemi tutulur. Diger bélge-
ler kalga eklemi, omuz eklemi ve simfizis pubistir. Ge-
nellikle yiik tasiyan biiyiik eklemler tutulur. El ve aya-
gin kiiclik eklemleri tutulmaz (2). Primer osteoartritli
hastalardakine benzer sekilde okronotik hastalarda
da eklem araliginda daralma ve skleroz gézlenir (10).
Ust extremite tutulumu olmayan hastamizda, klinik
semptomlar radyolojik bulgulara nazaran daha 6n
plandaydi .
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Tendonlarda olan pigment birikimi sonucu tendonun
mekanik dayanikhlig azalir ve buna bagh riiptiirler
meydana gelebilir (9). Minimal travmayla gelisen qu-
adriceps ve hamstring kaslarinda yirtilma, asempto-
matik supraspinatus yirtigi da raporlanmistir (11).
Son zamanlarda yapilan ¢alismalarda alkaptonii-
rik hastalarda kemik rezorpsiyonunun arttigi tespit
edilmistir (6). Okronotik hastalarda eger osteopeni
eslik ediyorsa uygulanacak major cerrahi girisimler
komplikasyona acik bir durum olusturabilir. Hastami-
zin kalca grafilerine bakarak yaptigimiz preoperatif
tespitlerimize uygun olarak, operasyonda asetebu-
lumun oyulmasi esnasinda direncle karsilasmadan
kolayca derinlesmemize sebep olan asetebular kemik
stogundaki zayifligi gézlemledik. Ozensiz ve dikkatsiz
tekniklerle yapilan cerrahi uygulamalarda kolayca
medial duvar defektlerine yolacabilecek kadar ciddi
koplikasyonlarla karsilagilabilecegini dlslinmekteyiz.

Spencer ve ark. (12) li¢c hastanin 11 eklemine okrono-
zise bagli artropati tanisiyla artroplasti uygulamasi
sonucunda herhangi bir komplikasyona rastlamamis-
lardir; 12 yillik izlem sirasinda total kalga artroplastisi
de dahil implant yetmezIigi ya da sorunu bildirme-
mislerdir. Cetinus ve ark. (8) okronozis nedeniyle iki
olguya ¢cimentolu ve cimentosuz total kalga artroplas-
tisi uygulamiglar, 2.5 ve 3 yillik izlemde herhangi bir
sorunla karsilasmamislardir. Kefeli ve ark. (13) birin-
de iki tarafli cimentolu diz artroplastisi, birinde iki
tarafli cimentosuz kalga artroplastisi uyguladiklari iki
hastanin 10 ve 12 aylik takiplerinde klinik ve radyolo-
jik anormallige rastlamamislardir. Bizim vakamizdaki
takip bulgularimizda literatiir ile uyusmaktadir.

Sonug olarak, giintimizde alkaptondrinin kesin teda-
visinin olmamasinin yaninda bu hastalikta meydana
gelen okronotik kalga artropatisinin tedavisinde total
eklem artroplastisi kisa ve orta donemde etkin bir
tedavi yontemidir. Bu hastalarda total kalga artrop-
lastisi uygulamalarinda okronotik osteopenin akilda
tutulmasi gerektigini ve cerrahi sirasinda olusabile-
cek komplikasyonlarin énlenebilmesi icin dikkatli ¢a-
lisiimasi gerektigini diisinmekteyiz.
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