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1 saglik Bakanligi Universitesi Okmeydani Egitim Ve Arastirma Hastanesi

Okranozis tirozin metabolizmasindaki homogensitik oksidaz enzim eksikliginin sonucu olarak okranotik
pigmentin dokularda birikmesiyle karakterize 4/1.000 000 sikhikta gdérulen nadir bir hastaliktir. Deride
birikimi daha da nadir olan vakamizi bu nedenle sunmak istedik.

Hastanemizin klinigine 20 yildir bulunan bel adrisi sikayetiyle basvuran 47 yasinda erkek hastanin
detaylandirilan anamnezinde eklem agrilari ve sik sik idrarda yanma sikayeti bulundugu ve sistoskopiyle
mesanesine birkac yil dnce invaziv girisim yapildi§gi belirleniyor. Yapilan fizik muayenesinde kulak
kepcesinde mavi pigmentasyon goésteren lezyonu ve kifozu oldugu goérilen hastanin servikal spinal MR
incelemesinde ileri evre spondilozis + dejeneratif disk hastaligi bulgulari rapor ediliyor. Hastaya
uygulanan laboratuvar tetkiklerinde idrarda homogensitik asit ylksekligi fark ediliyor. Kulakta bulunan
pigmente lezyondan alinan biyopsinin histopatolojik olarak incelemesinde dermiste; pigmentasyon ve
cevresinde hafif derecede artmis mononukleer inflamatuvar hucreler dikkati cekiyor. Klinik ve
histopatolojik bulgularla birlikte hastaya okranozis tanisi veriliyor.

Okranozis hastaliginda klinik bulgular 4-5. dekatta organlarda birikim sonucu ortaya cikar. Homogensitik
asit ve metabolitleri hem aksiyal iskeleti hem periferik eklemleri tutabilir, tendonlarda birikerek mekanik
dayanikhlikta azalma, koroner arter kalsifikasyonlari, kalp kapak defektleri, renal ve prostat taslarina,
kulak kepcesi ve timpanik membranda mavi pigmentasyon, idrar renginde koyulasma gibi cesitli
patolojilere neden olabilir.
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