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OZET

Bu arastirmada ¢esitli eklem agrilar1 yakinmalariyla hastanemize
basvuran 42 yagindaki bir erkek hasta, klinik ve radyolojik olarak °,0Ok-
ronozis” tanist konularak incelenmistir.

GIRIiS
Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi ve klinik bulgular1 yaninda, klasik gene-
Arastirma hastanesi Fizik Tedavi ve tik ozelliklerin disinda kalmasi, ilging
Rehabilitasyon Klinigine bas vurarak bulunmus ve sunulmasi uygun goriilmiis-
yatirilan hastaya ’,Alkaptonuri” tanisi tiir.

konmugtur. Bu hastanin tipik radyolojik

GENEL BILGILER :

Alkaptoniiri (Okronozis), daha ¢ok gecisli bir amino asid metabolizmast
(2/3 oraninda) erkeklerde goriilen, eti- bozuklugudur. Amino asidlerin ara
yolojisi bilinmeyen, otozomal resesif iirlinii olan homogentisik asid, homo-

(x) VII. Ulusal Rehabilitasyon Kongresinde teblig edilmistir. 26. 5. 1979
(xx) Ata. Uni. Tip Fak. Fizik Tedavi ve Reh. Kl. Uzmant.

(xxx) Ata. Uni. Tip Fak. Radyoloji KI. Ogretim Gorevlisi.

(xxxx) Ata. Uni. Tip Fak. Radyoloji Kl. Asistani.

(xxxxx) Ata. Uni. Tip Fak. Fizik Tedavi ve Reh. Kl. Asistant.

(xxxxxx) Ata. Uni. Tip Fak. Radyoloji KI. Asistant.
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gentisik asid oksidaz enzimi yoklugu
nedeniyle maleil asctoasetik aside parca-
lanamaz ve gesitli dokularda melanin
benzeri pigmentin birikmesiyle kendine
Ozgii belirtiler verir. (12,4,5,6,8.)

Bag dokusunda baglanan bu pig-
ment deri, derialti dokusu, sklera,
hiyalen kikirdak, intervertebral diskier,
pankreas, bobrek parankimi, bilyiik ve
ortagapli arterler, kalp kapaklari ve
perikardda yerlesebilir. (2,6,7.)

Dokularda olusturdugu sari-kah-
verengi pigmente “Okronoz” denir.
Idrarda bu pigment bekletilmekle siyah
bir gériiniim alir. Bu clay homogentisik
asidin okside olmasi sonucu ortaya gikar.
Bu nedenle hasta ve hastanin yakiniari
tarafindan ilk sezinlenen bulgn, hasta
camagsirlarinin  lekelenmesidir. (3. )

Okronotik pigment eklem kikirdak-
larinda dejeneratif degisiklikiere neden
olur. Boylece sekonder dejeneratif os-
teoartrit  gelisir.(5)

ilk bulgu olan ¢amasirlarin lekelen-
mesi, bebeklik caginda gor.'>bilirse de

diger bulgular genellikle orta yaglarda
goriilir. Bu nedenle klinik ve laboratuar
olarak okronozis gocukluk ve eriskin
tipi clarak ikiye ayrilabilir. Erigkin tipte
artrit bulgular: belirgindit. (8)

Klinik bulgular; orta yaslarda daha
cok lokomotor sisteme ait bulgular ya-
ninda aort anevrizmasi, kapak lezyonla-
11, bébrek ve prostat taslari. isitme kaybi
gibi visseral lezyonlar da goriliir. (2,5,6)

Radyolojik bulgular; Bityiik eklem-
lerde sekonder dejeneratif osteoartrit
bulgulari (osteofit, eklem aralifinda da-
ralma vs.) ve periartikiiler yumusak do-
kuda kalsifikasyonlar goriiliir. Diskler-
deki kalsifikasyonlar lameller tarzdadir.
Lomber bolgeden baglayip yukar1 dogru
ilerler. Apofizeal eklemler de benzer
bicimde tutulur. Vertebralarda yaygin
osteoporoz goriillir. Osteofit olusumu
belirgin olmamakla birlikte goriilebilir.
% 60 hastada bébrek tas1 goriilebilir. 8.9

Kulak sayvaninda, simfizis pubiste
ve diger kikirdak yapilarda tipik kalsi-
fikasyonlar goriliir. (1,4,6,7)

TEDAVI :

Etiyolojisi bilinmedigin  « tedavi,
semptomatik ve koruyucu n. : itedir.
Bunun igin medikal ve fizik tedaviden
yararlanilir. Medikal tedavi olarak anal-
jezik, antiimflamatuar gibi antiromatiz-
mal preparatiar ve yitksekdozda Vit-C
verilir. Yiiksek dozda C vitamininin fa-
relerde yapilan deneylerde baj doku-

sunda pigment birikimini azalttig1 belir-
tilmektedir. Ancak hentiz insanlardaki
sonuclar bilinmemektedir 2,3

Fizik tedavide, yiizeyel ve derin 1sit1-
cilarla Dbirlikte periattikiiler kaslatn
giiclendirilmesi icin progresif rezistif
egzersizler uygulanir. 5

OLGUNUN SUNULMASI :

42 vasinda erkek hasta, 303/314
dosya numarasiyla 12.1.1979 da bel,
sag kalca ve dizlerindeki agr1 yakinmala-
lartyla Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon
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Klinigine inceleme ve tedavi amaciyla
vatirildi. Oykiisiinde 2-3 yildanberi be-
linde, sag kalcasinda ve dizlerinde agr1
oldugunu, bu agrilarin nedensiz kendi-



liginden basladigini, dinlenme ve roma-
tizmal ilaglarla azaldigimi fakat tam
dinmedigini, son bir aydan beri ¢cok art-
tigini, durus ve ylriistisiinii etkiledigini
belirtti.

Oz ve soy gecmisinde 6zellik yoktu.
Fizik ve diger sistem gozlemleri normaldi.

Lokomotor sistem incelenmesinde,
Inspeksiyonda postiir bozuklugu olarak
dorsal kifoz ve lomber bolgede acgikligi
saga bakan skolyoz vardi. Ayrica pelvik
tild vardi, sag kalca ve dizler hafif flek-
siyon ve dis rotasyon durumundaydi.
Hasta yiiriirken topalliyor ve kalgadaki
basmg ve agriyr azaltmak igin baston
kullaniyordu.

Bel hareketleri; Ekstansiyonda daha
belirgin olmak fizere her yonde orta de-
recede yerel agrisi olmasina karsin, hare-
ket serbestisi vardi. Kalca hareketleri; sag
kal¢ada tiim hareketler agrili ve sinithy-
di . Ozellikle i¢ ve dis rotasyon ve hiper-
ekstansiyonda daha c¢ok agri vardi
Agri dize dogru yayiliyordu. Sol tara
daha az agriliydi.

Diz hareketleri; her iki dizde pasif
fleksiyon- ekstansiyon hareketlerinde
krepitasyon duyuluyordu ve sag diz agri-
lrydu.

Laboratuar bulgusu olarak; idrarda
niteliksel homogennetisik asid bulundu.
(Resim: 1A-1B)

Resim : 1

Radyolojik incelemede; kulak say-
vaninda kalsifikasyon (Resim2), sol o-
muzda dejeneratif osteoratrit (Resim:3),

(A)

intervertebral disklerde kalsifikasyon ve
sag kalgada dejeneratif osteoratrit bul-
gulart vardi. (Resim:4)
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Resim : 3

Resim :4 (A)
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Bu klinik ve laboratuar bulgularla

hastaya Okronoz” tanmisi kondu.

TEDAVI (SAGITIM):

Medikal sagitim ve Fizik tedavi
Rehabilitasyon  programu  uygulandi.
Medikal sagitimda, analjezik, antiimf-
lamatuar ve miyorélaksan gibi antitomat
izmalilaglarla birlikte yiiksek doz Vit-C
ve bu arada diisitk proteinli diyet uygu-
landu.

Fizik Tedavide; bel ve kalgayi igine
alacak bigimde 20’151n banyosu, sag
kalga ve dize 15 SWD (kisadalga dia-
termi) ve daha sonra egzersizler uy-
gulandt. Sirttaki kifoz, lomber skol-
yoz ve pelvik tild’in diizeltilmesi igin
postiir egzersizleri, sirt ve karmn kaslarim

Sagitim Oncesi

Sag Kalcada: 80° flek. sonra agr1

30° abd. ”oo
10° add. oo
10° ig rot. ”
10° dis rot &

gliclendirmek i¢in  izometrik-izotonik
egzersizler, kalga ve diz kaslarini giig-
lendirmek igin progressif rezistif egzer-
sizler uygulandi. Bu amagla direngli
bisiklet ve kum torbalart kullanildi.
20 seanslik bir sagitimdan sonra belirti-
lerin ilk .durumlariyla karsilastirilma-
sinda, sagitim Oncesi kalga hareketlerin-
deki agrili sinarliligim belirgin 6lgiide azal-
dig1 ve kalca eklemi hareket genigliginin
6nemli derecede arttig1 gozlendi. Asagida
sagitim Oncesi ve sonrast kalga eklemi
hareket genislikleri gonimetrik” 6lgii
yontemiyle belirlenip gosterilmistir:

Sagitim Sonrasi

125° flek. agrisiz (normal)
45° abd. 7 ”
15° add. ”
20° i¢ rot.
20° dig rot

Ic ve dis rotasyon hareketlerinde
sagitim Oncesine gore iki kat, diger ek-
lem hareketlerindeyse normal agrisiz
hareket genigligi saglandi.

Diz ve kalca kaslaninin giiglendiril- |

mesii¢in 5 pauntla baslanan progressif

rezistif egzersizler 15 paunda kadar viik-

seltildi. Boylece sagitim sonunda diz ve
kalga kaslerinda 10 pauntluk: bir giic
artist saglandi. Kifozda bir degisiklik *
olmamakla biilikte, lomber skolyoz
ve pelvik tild’de onemli Slgiide diizelme-
oldu. Hastamn yiiriiyiisii diizeldi ve bas-
tona gereksinimi kalmadi.

TARTISMA :

Alkaptoniiri olatak tamimladigimiz
hastamizda birgok klasik bulgu yaninda,
kalp patolojisi, bébrek ve prostat tasi,
isitme kaybi gibi visseral lezyonlara
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raslanmadi. Lokomotor sistem bulgulari-
nin 6n planda olmasi erigkin tip alkap-
toniiriyle uyum gostermektedir.



Radyolojik olarak sekonder dejene-
ratif osteorartrit bulgularinin varligs, kla-
sik’’Okronozis” goriiniimiine uymakta-
dir. Ayrica kulaksayvam kikirdagy kal-
sifikasyonu da diger dejeneratif artrit-
lerden ayirimda kolaylik saglamistir.

Intervertebral disklerdeki kalsifik-
asyonlar, minimal osteofit formasyonlari
ve intervertebral araliklardaki hafif
daralma, osteoporoz ve diger klinik ve
laboratuar bulgularla birlestirildiginde

okronozis tamsi kolayca gergeklestiril-
mis olmaktadir.

Aile incelenmesinde; diger eriskin-
ler gesitli nedenlerle arastirlamamigtir.
Ancak hastanm 4 ¢ocugu incelenmis ve
herediter bulgu saptanamamstir. Has-
tanin eriskin tipi alkaptonuri olmasi
nedeniyle, belki de cocuklarin eriskin
dénemlerinde boyle bir klinik tablo orta-
ya cikacaktir.

SUMMARY :
ALKAPTONURIA (A CASE REPORT AND REVIEW LITERATURE)

In this case report an adult patient
with alkaptonuria who had complain-
ned of multiple joint pain and presented

clinical and radyolojical findings were
discused.
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