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GİRİŞ

Alkaptonüri; fenilalanin ve tirozin metaboliz-
masının nadir görülen kalıtsal bir hastalığıdır(1). 
Otozomal resesif kalıtım gösteren bu hastalıkta 
homogentisik asit 1,2 dioksijenaz (HGO) enzim 
eksikliği mevcuttur ve bundan dolayı vücutta 
homogentisik asit (HGA) birikimi olur(2). Pre-
velansı 1 : 19.000 – 1 : 1.000.000 olarak bildiril-
miştir ve sıklıkla beşinci dekadda görülür(1). 
Metabolitlerin birikimi genellikle kollajenden 
zengin kulak, burun, göz, deri, eklem kıkır-
dakları, sklera ve tendonlarda olmaktadır ve si-
yah-kahverengi pigment birikimi okronozis ola-
rak adlandırılmaktadır(3). Eklem kıkırdağındaki 
birikim sonrası kimyasal irritasyon, eklem deje-
nerasyonu ve artrit meydana gelmektedir. Klinik 
bulguları birikimin olduğu dokulara göre deği-
şiklik göstermektedir(4). Yaşın artışı ile beraber 
özellikle yük taşıyan diz, kalça gibi eklemlerde 
ve vertebralarda ciddi deformasyonlar izlenir ve 
bu durum okronotik artropati olarak adlandı-
rılır. Hastalığın tanısında tanımlanmış bir triad 
olan; dejeneratif artirit, okronotik pigmentasyon 
ve idrar renginin koyulaşması önemlidir. Ayrıca 
idrarda homogentisik asit metabolitleri ölçümü 
tanıda kullanılmaktadır. 

Tedavide kalça, diz, dirsek ve omuz gibi ek-
lemlerde ağrıyı azaltmak ve fonksiyonları art-
tırmak amacıyla eklem replasman ameliyatları 
yapılmaktadır(5). Tendon kopmalarında primer 
onarım, metabolik etkileri azaltmak için yük-
sek doz vitamin C, idrardaki homogentisik asit 
atılımını azaltmak için nitisinone tedavileri ta-
nımlanmış olsa da günümüzde küratif bir tedavi 
henüz bulunamamıştır(6). Hastalık az görüldü-
ğünden okronotik artropati sonrası eklem rep-
lasman vakaları da medikal literatürde kısıtlı sa-
yıdadır(7-10). 

Bu bölümde okronotik artropati sonrası sağ 
kalça ve sağ omuz artropatisi gelişen bir hastanın 
farklı seanslarda çimentosuz total kalça protezi 
ve ters omuz protezi uygulanarak yapılan tedavisi 
paylaşılacaktır.

VAKA SUNUMU

66 yaşında kadın hasta yaklaşık 3 yıldır devam 
eden sağ kalça ağrısı ve kalçada hareket kısıtlılığı 
şikayetleri ile ortopedi ve travmatoloji poliklini-
ğine başvurdu. Hikayesinde herhangi bir travma 
öyküsü olmayan hastanın şikayetleri son birkaç 
ayda ilerlemiş ve gece ağrıları da başlamış. Tip 2 
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bir çalışmada okronotik artropatiye uygulanan 
artroplasti sonuçlarının primer artroz nedeniy-
le uygulanılanlardan farklı olmadığı, yalnızca 
inflamatuar sürecin devam etmesi nedeniyle diz 
protezi yapılırken patellar yüzey değişiminin de 
uygulanması tavsiye edilmektedir(15). 

SONUÇ

Artrozu olan ve artroplasti ya da başka bir 
eklem cerrahisi uygulanan bir hastanın ameliyat 
sırasında karşılaşılan eklem kıkırdağı ve çevre 
dokularda koyu renkli bir görünüm mevcut ise 
alkaptonüri akla getirilmeli ve bu yönde hasta 
tetkik edilmelidir. Kalıtımsal bir metabolizma 
hastalığı olan alkaptonüri, eklemlerde dejene-
rasyona ve pigment birikimi ile artroza sebep ol-
makta, konservatif tedaviye cevap vermeyen ileri 
artrozu olan hastalarda artroplasti güvenli bir şe-
kilde uygulanabilir.
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