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intraoperatif Siyah Disk: Bir Okronotik Spondilopati
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Intraoperative Black Disc: A Case of Ochronotic Spondylopathy
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Okronozis veya alkaptoniri, otozomal resesif gecisli, nadir goriilen dogumsal bir metabolizma hastaligidir. Tirozin katabolizmasinda rol alan
“homogentisik asit (HGA) oksidaz” enzimi eksikligi sonucu, 6zellikle bag dokusunda HGA'nin birikmesi ile karakterizedir. Homogentisik asit
polimerlerinin birikimiyle idrarda koyu renk degisikligi (alkaptonri), konnektif dokularda kahverengi siyah pigmentasyon (okronozis), eklem
kikirdagi patolojisi, osteoporoz ve i¢ organlarda patomorfolojik degisiklikler meydana gelir. Bu degisiklikler intervertebral disk herniasyonuna
da sebep olabilir. Norosiriirji pratiginde nadir rastlanan bir hastalik olmasi sebebiyle, dnceden tani konulmamis hastalarda, disk cerrahisi
sirasinda karsilasilan pigmente disk cerrahi sasirtabilir ve hastalik gézden kagirabilir. Biz bu makalede bir okronotik spondiloz olgusunu, spinal
goriintlleme bulgulari ve servikal disk hernisi operasyonu sirasinda saptanan intraoperatif bulgular esliginde tartisiyoruz.
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ABSTRACT

Ochronosis, a.k.a. alkaptonuria, is a rare congenital metabolic disorder with autosomal recessive inheritance. The disease is characterized by a
deficiency in the enzyme homogentisic acid (HGA) oxidase, a tyrosine catabolism enzyme, which leads to homogentisic acid accumulation in
the connective tissues. Build-up of homogentisic acid polymers leads to dark coloration of urine (alkaptonuria), dark pigmentation in connective
tissues (ochronosis), joint cartilage degeneration, osteoporosis as well as visceral organ deposition with pathomorphological consequences.
These degenerative processes may also lead to intervertebral disc herniation. Ochronosis is rarely encountered in neurosurgical practice.
Therefore, without a known previous diagnosis, the typical black pigmentation of intervertebral discs encountered during spinal surgery
may be confusing to the surgeon and the disease may be missed. Here, we report on a patient with ochronotic spondylosis who complained
of radicular pain in the right arm as well as neck and back pain. The patient was operated for a cervical intervertebral disc herniation. The
radiological evaluation of the ochronotic spine and the intraoperative findings of the ochronotic intervertebral disc are also described.
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GiRiS Okronotik spondilozis biitlin spinal kolonda gordilebilir, ancak

Okronozis-Alkaptonri, otozomal resesif gegisli nadir gorilen cogunlukla lomber blge etkilenir, bunu torakal ve servikal

dogumsal bir metabolizma hastaligidir. Tirozin katabolizma-
sinda rol alan “homogentisik asit (HGA) oksidaz” enzimi ek-
sikligi sonucu, 6zellikle bag dokusunda HGA'nin birikmesi ile
karakterizedir (5). 3q kromozomunda kodlanmis homogenti-
sik asit oksidaz (HGO) genindeki otozomal resesif mutasyon
sonucu olusur (3). Homogentisik asit polimerlerin birikimiy-
le idrarda koyu renk degisikligi (alkaptonari), konnektif do-
kularda kahverengi siyah pigmentasyon (okronozis), eklem
kikirdagi patolojisi, osteoporoz ve i¢ organlarda patomorfo-
lojik degisiklikler meydana gelir (4). Bu hastalikta, kas-iskelet
sistemi belirtileri genellikle omurga ve biyuk periferik eklem
tutulumu ile ilgilidir. Omurga ve eklem dejenerasyonlari birin-
ci dekatdan sonra baslamasina ragmen, hastaligin baslangi¢
semptomlari genellikle 3 ve 4. dekatdan sonra gorliir. Bu de-
gisiklikler intervertebral disk herniasyonuna sebep olabilir (2).
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bolge izler (7).

Biz bu makalede, Ust ekstremitede radikiiler semptomlar ve
yaygin omurga agrisiyla basvuran bir okronotik spondiloz
olgusunu, spinal goériintileme bulgulari ve servikal disk
hernisi operasyonu sirasinda saptanan intraoperatif bulgular
esliginde tartisiyoruz.

OLGU SUNUMU

4 yil 6nce baslayan boyun ve her iki kolda agrisi, sag bisepste
ve kol abdiksiyonunda kuvvet kaybi olan 58 yasinda kadin
hastaya servikal rontgen ve manyetik rezonans goriintiileme
(MRG) yapild. Lateral servikal grafide intervertebral disk ara-
liklarinda daralma, ankiloz ve yaygin disk kalsifikasyonu mev-
cuttu. Servikal MRG'de; servikal vertebra diizeyinde dehidra-
tasyonla giden spondiloz ile uyumlu sinyal degisiklikleri ve
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vertebra korpus koselerinde dejeneratif osteofitik degisiklik-
ler gibi tipik bulgular saptandi. Servikal omurgada dejeneratif
bulgularin yani sira C4-5 intervertebral ekstriide disk hernisi
saptandi (Sekil 1).

Bunun Uzerine hastaya anterior yaklasimla mikrodiskektomi
ve polieter eter keton (PEEK) kafes implantasyonu uygulandi.
intraoperatif olarak, operasyon lojuna giren tiim intervertebral
disk seviyelerinde, nispeten normal gorinimli anterior
longitudinal ligamanin arkasinda disklerde koyu kahverengi-
siyah bir pigmentasyon oldugu gérildi. Pigmentasyonun
hem nikleus pulposus ve anulus fibrosus hem de end-plate’leri
tuttugu, disk dokusunun derinine dogru rengin karamelimsi
bir ton aldigi saptandi (Sekil 2). Disk dokusunun dejenere,
dehidrate ve sert olmakla beraber, endplate ve anulus
fibrosus'un lif yapisinin korunmus oldugu, ama anulus fibrosus
ile niikleus pulposus ayriminin ortadan kalktigr gorildii (Sekil

2). Postoperatif radikiler agrisi ge¢en hastanin boyun ve bel
agrisi devam etti. 7 yil dncesinde baska bir merkezde lomber
disk cerrahisi hikayesi de olan ve lomber skolyotik postri
olan hasta fizik tedavi poliklinigine yénlendirildi. Fizik tedavi
klinigiyle beraber takibe alinan hastanin lateral lomber
grafide tim interverbral disklerde kalsifikasyon, osteporoz
ve osteofitler ile anteroposterior grafide lomber bdlgede st
lomberde acikligi sola, alt lomberde ise saga bakan skolyoz
saptandi (Sekil 3). Lomber MRG'de servikal omurgaya benzer
sekilde disklerde dehidratasyona bagli sinyal ve yiikseklik
kayiplari ile end-plate’lerin de dahil oldugu yaygin dejeneratif
disk hastaligi mevcuttu (Sekil 3). intraoperatif pigmentasyon
bulgulan ile hastanin lomber grafi bulgulari birlikte
degerlendirilerek hastada okronozis olabilecegi distinuld.

Hastanin buna yonelik sistemik sorgulamasinda, hastanin
cilt veya tirnakta koyu renk degisikligi ya da idrar renginde

xR lateral

Sekil 1: Operasyon Oncesi hastanin sirasiyla yan servikal rontgen ve sagittal T2, T1 agirhkhk MRG gortinttleri. Her iki MRG sekansinda
dehidratasyona isaret eden hipointens gortinimli ve ilimh yikseklik kaybinin eslik ettigi ve tim disk seviyelerini tutan dejeneratif
bulgular mevcut. Hasta bu gériintllerde saptanan C4-5 disk hernisi nedeniyle operasyona alindi.
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Sekil 2: Servikal anterior mikrodiskektomi sirasinda C4-5 intervertebral diskin mikroskop gortintiist. Nispeten normal goriinimlu
anterior longitudinal ligamanin kesilmesinden sonra disk dokusunun tamamini tutan karamelimsi pigmentasyon mevcut.
Pigmentasyonun hem end-plate hem de anulus fibrosus ve niikleus pulposus’u tuttugu goériliiyor. Ayni bulgular operasyon lojundaki
diger disklerde de saptandi.
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Sekil 3: Sirasiyla, omber 6n-arka ve yan grafileri, lomber MRG sagittal T1 agirlikli ve T2 agirhkh goriintileri: Lomber skolyoz beraberinde
interverteral disklerdeki yaygin kalsifikasyon okronozis tanisini akla getiren bulgu oldu. MRG sekanslarinda tiim seviyeleri tutan disk ve

end-plate dejenerasyonu ve yukseklik kayiplari dikkat cekici.

koyulasma saptanmadi. Soyge¢misinde kalitsal hastaliklara
dair bir 6zellik bulunmadi. Hastanin rutin laboratuvar 6l¢lim-
leri ve parathormon (PTH) degerleri normaldi. idrarda homo-
gentisik asit dlizeyi okronozis tanisini destekleyecek sekilde
1,4 g/L (normal deger<0,1 g/L) saptandi. Bu bulgularla hasta
“okronotik spondiloz” tanisi ile fizik tedavi ve rehabilitasyon
programina alindi. Fizik tedavisi boyun ve bel bélgesine sicak
uygulama, US, TENS ve servikal izometrik egzersiz—eklem ha-
reket acikhigi egzersizleri ve lomber skolyoza yonelik egzersiz-
ler icerecek sekilde planlandi. 15 seans fizik tedavi ve rehabili-
tasyon programi ile semptomlarda belirgin diizelme saglandi.

TARTISMA

Okronozis ilk kez 1866 yilinda Virchow tarafindan 67 yasinda
bir erkek hastada postmortem olarak tanimlanmistir. 1932 yi-
linda Hogben de hastaligin otozomal resesif gecis gosterdigi-
ni tespit etmistir (7). Genel olarak okronozis eriskin yasa kadar
asemptomatiktir. Omurga ve eklem dejenerasyonlari birinci
dekatdan sonra baslamasina ragmen, hastaligin baslangi¢
semptomlari genellikle Giclincli ve dordiinci dekatdan sonra
gorulir (7). Homogentisik asidin eklem kikirdagi ve interver-
tebral disklerde birikimi kikirdak yikimina sebep olur (5). Bizim
olgumuzdaki intraoperatif disk gériinimuyle uyumlu olarak,
hastalik HGA polimerlerinin eklem kikirdaginda, interverteb-
ral disk ve konnektif dokularda birikimi sonucu kahverengi-
siyah pigmentasyon ile karakterizedir (Sekil 2) (2,5). Okronotik
spondilozda semptomlar siklikla lomber bélgede ortaya ¢ikar.
Lomber lordozda diizlesme, spinal mobilitede azalma, inter-
vertebral disk mesafesinde daralma, disklerde kalsifikasyon
gorulir (1). Bizbu makalede intervertebral disklerin okronotik
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pigmentasyonunu ilk kez intraoperatif bulgularla belgeliyo-
ruz (Sekil 3).

Bizim olgumuzda servikal disk cerrahisi sirasinda intraoperatif
olarak kalsifikasyonlar ve pigmentasyonun anulus fibrozus'un
tim katlarnini tuttugunu, niikleus pulposus’un ise tamamen
dejenere olarak kayboldugunu goérdik (Sekil 3). Ama genel
itibariyle, bu hastalarda kalsifikasyon anulus fibrosus'un ig
liflerinde ortaya cikar, disklerin ve onu cevreleyen kemiklerin
progresif ossifikasyonu sonucu ankiloz gelisir (1). Bu
degisiklikler intervertebral disk herniasyonuna sebep olabilir
(2,5).

intervertebral disk kalsifikasyonu okronozisli hastalarda
omurganin en karakteristik anomalisidir. Bizim olgumuzda da
okronozis tanisini akla getiren bulgu lomber grafide saptanan
yaygin disk kalsifikasyonu idi. Okronotik spondiloz biitlin spi-
nal kolonda gériilebilir. Ancak cogunlukla lomber bélge etki-
lenir, bunu torakal ve servikal bélge izler (7). Lomber omurga
tutuklugu, lordoz azalmasi ve torasik kifoz artisi hastaligin ilk
bulgularindandir. Lumbosakral omurga segmentinin ankilozu
ve hareketinin azalmasi da hastaligin ge¢ bulgulari arasinda-
dir. Alkaptondrili hastalarda ilk bel semptomlari siyatalji ve bel
agrisi seklinde gorilmektedir (7). Vertebradaki mikrokiriklar
ve eklem dejenerasyonunun agrinin sorumlusu oldugu diisi-
nulmektedir (1). Bltln bu degisiklikler, okronozis hastalarinda
kronik bel agrisi sebepleridir (7). intervertebral disk kalsifikas-
yonu okronozisi akla getirmekle birlikte okronozis icin patog-
nomonik degildir. Bu hastaligin ayirici tanisinda ilk asamada
dejeneratif eklem hastaliklari, ankilozan spondilit, kalsiyum
pirofosfatdihidrat kristal depo hastaligi ve DISH distintlmeli-
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dir. Disk kalsifikasyonu nedeniyle hiperparatiroidizm, hemok-
romatozis ve amiloidoz da dislanmalidir (6).

Hastaligin cilt bulgulan da olabilir, ama bizim hastamizda
cilt bulgulari olmamasina ragmen, direkt grafideki gortiinim
ve intraoperatif diskte siyah renk degisikligi olmasi nedeni
ile okronozis olabilecegi distnildi ve idrarda bakilan HGA
diizeyi normalin ¢ok Ustlinde c¢iktigindan okronozis tanisi
konuldu.

Alkaptoniri'nin 6zgln bir tedavisi yoktur. Agrn kontrold,
fizyoterapi, hastanin ev programi konusunda egitimi tedavi
seceneklerini olusturur (6).

SONUC

Bel ve/veya boyun agrisi olan ve spinal MRG'de ve direkt
grafisinde yaygin disk kalsifikasyonlari izlenen hastalarda
okronozis tanisi da dustinllmelidir. Norosirirji pratiginde
nadir rastlanan okronozis hastaligi, disk pigmentasyonun
asina olmayan bir cerrah tarafindan atlanabilir. Bu makalede
sundugumuz intraoperatif bulgu ve gorintller omurga
cerrahlarina  hastaligi  tanimalarinda yardimci  olabilir.
Hastaligin progresif diskinlige neden olmasi sebebi ile
erken tani konulmasi ve hastanin egitimi 6nem tasir.
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