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GIRIŞ 
Okronozis, alkaptonüri olarak da anılan bağ dokuda ve idrarda homogentisik asit 
birikimi ile karakterize kalıtsal metabolik bir hastalıktır(1). Fenilalanin ve tiro-
zin metabolizma bozukluğu olup ve ciltte, eklem kıkırdaklarında, gözde sklerada 
ve diğer bağ dokularda kahverengi ve siyah hiperpigmentasyonla karakterizedir. 
Sıklıkla artropati yapar ve nadiren kalp kapaklarında ve/veya koroner arterlerde 
de birikerek kardiyovasküler komplikasyonlara yol açabilir (2). Özellikle kalp ka-
paklarında hücre içi ve hücredışı okronotik pigmentler birikerek kapak darlıkla-
rına yol açabilir(1).

BULGULAR
67 yaşında erkek hasta ileri aort darlığı nedeniyle aort kapak replasmanı olmak 
üzere kliniğimize başvurdu. Hastanın cildinde (özellikle ellerinde ve yüzünde) 
kahverengi-siyah hiperpigmentasyon mevcuttu.(resim 1) Hikayesinden okro-
nozis sebebiyle ortaya çıkan artropati sebebiyle heriki dizine protez yerleştiril-
miş olduğu ve osteomiyelit nedeniyle uzun süreli takip ve tedavi altında olduğu 
öğrenildi.
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SONUÇ 
Okronozisli bir hastada aort stenozunun olması oldukça nadirdir(3). Hastanın 
özgeçmişi ve dış görünümü ile eşlik eden hastalıkları cerrahiyi olumsuz etkile-
yebileceğini düşündürmektedir. Ancak bizim hastamızın doku kalitesi herzaman 
karşılaştığımız stenotik aort kapaklara göre oldukça iyiydi. Kapak dokusunun ve 
çevre aort dokusunun durumu kalsiyum debrisleri ile sertleşmiş bir kapak darlığı 
değil de yumuşak ve gevşek yetmezlik kapağı şeklindeydi. Butany ve arkadaşları 
da kapak fonksiyonunda bozulma ve darlığa neden olan bu okronotik pigment-
lerin inflamasyona yol açarak kapak disfonksiyonuna sebep olduğunu ve fakat 
okronotik pigment biriken kapak tarafıyla kalsifikasyonun kapağın farklı tarafla-
rında göründüğünü bildirmişlerdir(7). Bu da dokunun alışılagelen kalsifik steno-
tik dokudan neden farklı olduğunu açıklamaktadır.

Hasta hikayesi , alkaptonüri nedeniyle eşlik eden hastalıkları ve hastanın hem 
dış görünümü ve hem de diğer bağ dokuların görünümü her ne kadar yoğun siyah 
hiperpigmentasyon nedeniyle korkutucu olsa da, aort kapak darlığına neden olan 
okronotik pigment birikimi patofizyolojisi göz önüne alındığında oldukça nadir 
görülen alkaptonüri ile beraber aort kapak darlığının operasyonunun en az diğer 
patolojilere bağlı gelişen aort darlığı hastaları gibi yapılabileceği hatırlanmalıdır.
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