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GIRIS

Okronozis, alkaptoniiri olarak da anilan bag dokuda ve idrarda homogentisik asit
birikimi ile karakterize kalitsal metabolik bir hastaliktir(1). Fenilalanin ve tiro-
zin metabolizma bozuklugu olup ve ciltte, eklem kikirdaklarinda, gozde sklerada
ve diger bag dokularda kahverengi ve siyah hiperpigmentasyonla karakterizedir.
Siklikla artropati yapar ve nadiren kalp kapaklarinda ve/veya koroner arterlerde
de birikerek kardiyovaskiiler komplikasyonlara yol agabilir (2). Ozellikle kalp ka-
paklarinda hiicre igi ve hiicredist okronotik pigmentler birikerek kapak darlikla-
rina yol agabilir(1).

BULGULAR

67 yasinda erkek hasta ileri aort darlig1 nedeniyle aort kapak replasmani olmak
tizere klinigimize bagvurdu. Hastanin cildinde (6zellikle ellerinde ve yiiziinde)
kahverengi-siyah hiperpigmentasyon mevcuttu.(resim 1) Hikayesinden okro-
nozis sebebiyle ortaya ¢ikan artropati sebebiyle heriki dizine protez yerlestiril-
mis oldugu ve osteomiyelit nedeniyle uzun siireli takip ve tedavi altinda oldugu
ogrenildi.
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SONUG

Okronozisli bir hastada aort stenozunun olmasi olduke¢a nadirdir(3). Hastanin
Ozgecmisi ve dis goriiniimii ile eslik eden hastaliklar1 cerrahiyi olumsuz etkile-
yebilecegini diistindiirmektedir. Ancak bizim hastamizin doku kalitesi herzaman
karsilagtigimiz stenotik aort kapaklara gére oldukga iyiydi. Kapak dokusunun ve
gevre aort dokusunun durumu kalsiyum debrisleri ile sertlesmis bir kapak darlig
degil de yumusak ve gevsek yetmezlik kapag seklindeydi. Butany ve arkadaslar1
da kapak fonksiyonunda bozulma ve darliga neden olan bu okronotik pigment-
lerin inflamasyona yol agarak kapak disfonksiyonuna sebep oldugunu ve fakat
okronotik pigment biriken kapak tarafiyla kalsifikasyonun kapagin farkl: tarafla-
rinda goriindiigiini bildirmislerdir(7). Bu da dokunun alisilagelen kalsifik steno-
tik dokudan neden farkli oldugunu agiklamaktadir.

Hasta hikayesi , alkaptoniiri nedeniyle eslik eden hastaliklar: ve hastanin hem
dis gortintimii ve hem de diger bag dokularin goriiniimii her ne kadar yogun siyah
hiperpigmentasyon nedeniyle korkutucu olsa da, aort kapak darligina neden olan
okronotik pigment birikimi patofizyolojisi goz 6niine alindiginda oldukga nadir
goriilen alkaptoniiri ile beraber aort kapak darliginin operasyonunun en az diger
patolojilere bagli gelisen aort darlig1 hastalar1 gibi yapilabilecegi hatirlanmalidir.
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