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چكیده
اين كاهش منجر به بروز خصوصياتي مانند تيرگي . باشدآلكاپتونوري يك بيماري اتوزومي مغلوب بوده و ويژگي آن كاهش سطح هموژنتزيك اسيد اكسيداز مي

.باشدعلت تجمع هموژنتزيك اسيد در بافت همبند و نيز آرتروپاتي ميها بهمعني تغيير رنگ بافتاكرونوزيس بهرنگ ادرار،

هاي ستون فقرات مشابه اتيو مفاصل هيپ و زانو، ناهنجاريشود كه با آرتروپاتي دژنرساله مبتلا به اكرونوزيس آلكاپتونوريك معرفي مي۶۲در اين گزارش، بيمار 

.براي بيمار جايگزيني مفصل هيپ انجام گرفت.هاي كليوي مراجعه كرده بوداسپونديليت آنكيلوزان و سنگ
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١٣٨٧، زمستان ٣٥٣-٣٥٥چهارم، ص نوزدهم، شمارهدورهمجله پزشكي اروميه، 

09141452352:، تلفنامام خمينيمرکز آموزشی درمانیدانشگاه علوم پزشكي اروميه،:آدرس مكاتبه
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)سنده مسئولينو(ينيمارستان امام خميباستاديار پاتولوژي، دانشگاه علوم پزشكي اروميه،١
يد مطهريمارستان شهيشكي اروميه، بار پاتولوژي، دانشگاه علوم پزياستاد٢
ينيمارستان امام خمي، دانشگاه علوم پزشكي اروميه، بيار اورتوپديدانش٣
ينيمارستان امام خميپاتولوژي، دانشگاه علوم پزشكي اروميه، بمتخصص٤

مقدمه
آلكاپتونوري يك بيماري متابوليك اتوزومي مغلوب با كاهش 

). ۱،۲(باشـد  مي(HGAO)سطح هموژنتزيك اسيد اكسيداز 

در (HGA)ايـن كــاهش باعــث تجمـع هموژنتزيــك اســيد  

اي اي ســـياه يـــا قهـــوههـــا و تغييـــر رنـــگ قهـــوهبافـــت

هاي همبند و ترشح سـطوح بـالايي از   بافت) اكرونوزيس(آبي

HGAعلايم .شوددر ادرار و در نتيجه تيرگي رنگ ادرار مي

ها و بيماري دژنراتيو مفصل معمولاًصورت تغيير رنگ بافتبه

.)۱،۳(شودسالگي ظاهر مي۴۰تا ۳۰بعد از 

شرح حال
اي با محدوديت حركتي اندام تحتـاني راسـت،   ساله۶۲آقاي 

ــود     ــرده ب ــه ك ــو درد مراجع ــر درد و زان ــنگش، كم . درد، ل

راديوگرافي نشـان دهنـده مشـكلات سـتون فقـرات مشـابه       

اســــپونديليت آنكيلــــوزان شــــامل اســــتئوفيتوزيس،    

و نيزايو كاهش ارتفاع ديسك بين مهرهكلسيفيكاسيون،
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محوشدگي حدود مفاصل ساكروايلياك و آرتروپاتي دژنراتيو مفاصل 

روفي، باريـك شـدگي   ض ـصـورت تخريـب غ  هيپ و زانوي راست به

هاي راديواپاك متعدد نيز سنگ. ي مفصل و استئوفيتوزيس بودفضا

ادرار گرفته شـده از بيمـار بـه    .)۱شکل (در كليه راست ديده شد 

رنگ روشن بود كه پس از گذشت چند ساعت كاملا تيره رنگ شد

.)۲شکل (

ــي ــادر بررس ــاص     ه ــكل خ ــل مش ــل از عم ــك قب ي كارديولوژي

ر جـايگزيني توتـال مفصـل    براي بيما.عروقي مشاهده نشد-قلبي

.هيپ انجام گرفت

۵اتولوژي شامل سر مفصل هيپ بـه قطـر   نمونه رسيده به بخش پ

متر و به رنگ سياه همراه با سه تكـه بافـت نـرم خاكسـتري     سانتي

.)۳شكل(متر بود نتيسا۳×۲×۲/۱به ابعادرنگ مجموعاً

اي دهنـده تغييـر رنـگ قهـوه    نشـان مطالعه هيسـتولوژيك نمونـه،  

هـاي فـرو  ضروف، جايگزيني كانوني فيبروز به جاي غضروف، تكهغ

، ارتشـاح  (shard)رفته غضروف تخريب شده به داخل بافت فيبروز

اي ي چند هسـته هااي و سلولي التهابي تك هستههاخفيف سلول

.)۴شكل (غول آسا به فرم جسم خارجي بود 

کاهش ارتفاعها،س مهرهيتوزياستئوف):۱(شکل

يويکليها، سنگيمفصليفضا

ره شدن يو ت) سمت چپ(روشنيعيادرار به رنگ طب):۲(شکل 

)سمت راست(آن پس از چند ساعت 

سر مفصل رانيرگيت):۳(شکل 

يالتهابيهاوم و سلولينوويدر داخل نسج سshard):۴(شکل 

بحث
معلوم شده است كه بيمـاري متابوليـك آلكـاپتونوري بـا ژن     اخيراً

اين بيماري ).۴(در ارتباط است ۳بر روي بازوي بلند كروزوم واقع 

علت درگيري شايع مفصل هيپ و سياه شدن آن در اثـر تجمـع   به

HGA،"اكرونـوزيس  ).۵(شـود  نيز ناميده مـي " بيماري هيپ سياه

تـرين  ي همبند را درگيـر كنـد امـا مشـخص    هاتواند تمام بافتمي

ي اسـكلتي،  هـا سيسـتم بارتنـد از ي گرفتار از نظر باليني عهاارگان

).۱،۳،۶،۷(تناسلي، چشم و پوست -عروقي، ادراري-قلبي

مفاصل محوري و تحمل كننده آرتروپاتي دژنراتيو پيشرونده اساساً

گرفتاري ستون فقرات منجر به تغييرات ). ۸(كند وزن را درگير مي

غضـروف مفصـل مبـتلا   ). ۹(شودمشابه اسپونديليت آنكيلوزان مي

هاي بسيار كوچكي از آن شكسته و شكننده و پيگمانته شده و تكه

شـود و  ناميده مي(shard) رود كهبه داخل بافت سينوويال فرو مي

منجر به بـروز واكـنش جسـم خـارجي و توليـد اسـتخوان جديـد        

علاوه بر اين ماكروفاژهاي مملو از هموسيدرين و پيگمـان  . شودمي

سـازي و  پلاسـما سـل، رگ  نفوسيت واكرونوتيك، ارتشاح كانوني ل

).۱۰(تواند ديده شودهيپرپلازي سينوويوم نيز مي
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هـاي آئـورت و ميتـرال    ي اكرونوتيـك در دريچـه  هـا تجمع گرانول

در ). ۱(شود هاتواند منجر به كلسيفيكاسيون و سفت شدن آنمي

ي ادراري و پروستاتيك و تغييـر  هاتناسلي، سنگ-سيستم ادراري

علت محدوديت ديس پنه به). ۱،۲(رنگ ادرار تظاهرات بارز هستند 

ي هـا حركات قفسه سينه در نتيجه سفتي ديواره سينه و غضـروف 

.)۲(تواند ظاهر شودمجاري تنفسي مي

تشخيص برمبناي تيره شدن رنگ ادرار پس از گذشت چند ساعت، 

). ۱(شود ژنراتيو مفصل مسجل ميرنگ پوست و بيماري دتغيير

ككم ـHGAرژيم غذايي كـم پـروتئين بـه پـايين آمـدن سـطح      

با .متاسفانه سير بيماري تغيير نكرده و درمان پذير نيست.كندمي

به هااين حال، بيماران معمولا طول عمر طبيعي داشته و مرگ آن

.)۱(افتدعلل مشابه ساير افراد اتفاق مي
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