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  خلاصه
 مرد بيمار .باشد ميهاي ادراري  مفاصل و سنگ دژنراتيو بيماري ها، بافت رنگ تغيير  و علايم آن شاملاستكمياب متابوليكي  اختلال يك كاپتونوريآل

دست نمايان رنگ در چشم، لاله گوش و انگشتان   اي ضايعات قهوه. مراجعه نمودزانو  وران محدوديت حركت در مفصل  علت درد و بهكه  اي است  ساله60
 .نيز داشتپارگي تاندون آشيل  و سابقه سنگ كليه. داشتوجود دو طرف در هر  آرنج ها وزانومفصل ران،  محدوديت حركت در  بالينيدر معاينه . بود

  . داشت وجود فموراستخوان و سر بزرگ در ناحيه تروكانتر رنگ شبيه قير    ضايعات سياهدر حين جراحي،. براي او انجام شدران تعويض مفصل 

  استئوآرتروزآرتروپلاستي، مفصل ران، آلكاپتونوري، ، آرتروپاتي، : هاي كليدي واژه
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Alkaptonuria: a Differential Diagnosis Problem in Arthroplasty for Hip Osteoarthites 
 (Report of One Case) 
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Abstract  
Alkaptonuria is a rare metabolic disorder. Symptoms include discoloration of tissues and degenerative joint disease and 

urinary stones. A 60-year-old man was admitted due to knee and hip pain. Brown lesions on the eye, ear, hand and fingers 
were visible. Limitation of motion of the hip and knee and elbow was present on both sides. He had history of kidney 
stones ad Achilles tendon rupture. During hip arthroplasty, black lesions on the greater trochanter and femoral head were 
visible. 
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  رنگ در چشم، لاله گوش و انگشتان دست اي ضايعات قهوه.1شكل

  و زانومفصل ران استئوآرتريت .2 شكل

 فموراستخوان در سر رنگ شبيه قير   ضايعات سياه.3شكل

  بيمارمعرفي

محدوديت حركت در  علت درد و به ، ساله60 مردبيمار 
طالقاني ... به بيمارستان ايت ا ،طرفيك  يزانو وران مفصل 

م ياين علا. دانشگاه علوم پزشكي شهيد بهشتي مراجعه نمود
ضايعات .  شده بود وي اختلال در زندگي روزمره و كارباعث
شتان دست و آرنج لاله گوش، و انگ اي رنگ در چشم، قهوه

  .)1شكل ( نمايان بود
  

  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

  
  
  
  
  
  

 پارگي تاندون دليل  بهو وجود داشت سابقه سنگ كليهدر بيمار 
 معاينه  ودر شرح حال. قرار گرفته بود جراحي عملتحت  نيزآشيل 

انجام شده هاي   و در آزمايش،يا ترومااز نظر عفونت صل امف
 وجود  نكته مثبتي،يديتريت روماتوو بيماري آر سل نظر از خصوصاً
 .نداشت

ي  و زانومفصل ران در يمحدوديت حركت باليني،در معاينه 
  سمت مقابل ويزانو درد و محدوديت در  همچنين وپاي چپ

در . داشتوجود دو طرف در هر درگيري مفصل آرنج 
 استئوآرتريت به وضوح ،و زانوران عمل آمده از   بهپرتونگاري

  .)2ل شك(مشاهده شد 
  

  
  
  
  
  

  
  

 
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

 كانديد تعويض مفصل ،عنوان بيماري دژنراتيو مفصل بيمار به
 ضايعات در حين جراحي مفصل هيپ،. هيپ و زانو قرار گرفت

فمور استخوان و سر بزرگ در ناحيه تروكانتر رنگ شبيه قير  سياه
  ). 3شكل ( ديده شدهمراه دفورميتي سر فمور به و استابولوم 

 
  
  
  
  
  
  
  
  
  

 پس از باز كردن، از ضايعات بيوپسي گرفته شده و مرحلهاين در 
  .تعويض مفصل به بعد از تشخيص علت دقيق بيماري موكول گرديد
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  . 4شكل 
 سر استخوان فمور

دار  بيوتيك اسپيسر با سيمان آنتي،  قارچ يا وعفونت سلي با حدس
، نمونهاز  عفونت يا تومور  جهت رد.گذاشته شد در محل درست شد و
لوژي به تهيه و جهت بررسي سيتوكوپي حين عمل آناليز ميكروس

 بافت استابولوم و سر فمور شناسي آسيبدر . آزمايشگاه فرستاده شد
 تجمع منتشر ماكروفاژها .اي هموژن مشاهده شدند هاي به رنگ قهوه تكه

تعداد زيادي عناصر . و قطعات تخريب شده استخواني نيز وجود داشت
نش گرانوماتوزي اجسام خارجي گر واك شكل انكساري كه نشان بي

 .هيپرپلازي سينوويوم هم به خوبي مشهود بود. بودند نيز رويت شدند

پس از چند ساعت در  ادرار بيمار ،در بررسي بعد از عمل
   .شد گي محيط بودن دچار تير

 ،مشاوره ژنتيك  وشرح حال، معاينه بالينيبا توجه به 
 يمارببراي س مسجل گرديد و سپآلكاپتونوريا  تشخيص قطعي

  ).4شكل ( انجام شد رانجراحي تعويض مفصل 
  
  

  
  
  
  
  
  
  
 از نظر عملكرد و سطح ،ارزيابي شش ماهه بعد از عمل
  .زندگي با ساير بيماران فرقي نداشت

 
  بحث

  كه معمولاًاستكمياب متابوليكي  اختلال يك آلكاپتونوري
گانه  هاي سه شده و با نشانه ظاهر سالگي 40 تا 30 از بعد

 .شود اسيدوري شناخته مي آرتريت، اكرونوزيس و هموژنتزيك
 در و بروز آنشده مغلوب منتقل  صورت اتوزومي اين بيماري به

علت  .دهد رخ مي  ميليون نفر1تا  250000 در هر 1حدود 
 و باشد مي اكسيداز اسيد آنزيم هموژنتزيك بيماري كاهش سطح
 نگتغييرر و يافته  تجمع ها اسيد در بافت در نتيجه هموژنتزيك

 در اين بيماران ادرار. شود را باعث مي سياه اي متمايل به قهوه

. شود مي رنگ  تيره  ،در محيطقرار گرفتن پس از چند ساعت 
مفاصل،  دژنراتيو بيماري و ها بافت نگر تغيير علايم شامل ديگر
 .)1(هاي قلبي است هاي ادراري و آسيب دريچه سنگ

 درگير را همبند هاي بافت تمام تواند بيماري آلكاپتنوري مي

 از عبارت باليني نظر از گرفتار هاي ترين ارگان مشخص اما .كند

  . )2,3(باشند  ميپوست و چشم ادراري، اسكلتي عضلاني، سيستم
 و محوري مفاصل اساساً پيشرونده، دژنراتيو آرتروپاتي

 كند ولي مي درگير را  و زانورانمفصل نظير  وزن كننده تحمل
 محيطي شانه و مفاصل بزرگ درگير شامل ديگر مفاصل

كه   درحالي؛دهند  رخ مي چند سال پس از معمولاً كه باشند مي
   .)6,5,4(شوند  درگير ميبه ندرت دست و پا نظير مفاصل كوچك
 بسيار هاي تكه و شده پيگمانته و مبتلا، شكننده مفصل غضروف

كه  رود مي فرو سينوويال بافت داخل و به شكسته آن از كوچكي
جديد  استخوان توليد و خارجي جسم واكنش بروز به منجر
پيگمان  و هموسيدرين از مملو ماكروفاژهاي اين بر علاوه .شود مي

 و سازي رگ سل، پلاسما و لنفوسيت كانوني ارتشاح اكرونوتيك،
تاندون  پارگي حاد. )7(شود ايجاد تواند مي نيز سينوويوم هيپرپلازي

 بيماران در معرض خطر .)8( گزارش شده استموارد% 20 در آشيل
  . )6(ذكر شده است% 28باشند و بروز آن حدود  سنگ كليه مي

ران  مفصل درگيري بيمار ترين علامت جالب توجه در اين مهم
هاي  در نگاه اول وجود بيماريكه رنگي بود  و زانو با ضايعات سياه

دليل نادر  به. كرد رح عفوني نظير سل يا قارچ و يا حتي تروما را مط
. گرفت بودن، بيماري آلكاپتونوريا كمتر جز تشخيص افتراقي قرار 

  .افتاده بود  چند سال قبل در اين بيمار اتفاقنيزپارگي تاندون آشيل 
 غذايي رژيم .داردنوجود  بيماري خاصي براي هيچ درمان هنوز

سطح  آمدن پايين به ،)آلانين فنيل و تيروزين( پروتئين كم
 و نكرده تغيير بيماري سير كند ولي هموژنتتزيك اسيد كمك مي

ممكن   Cويتامين روزانه يبالامصرف . باشد نمي پذير درمان
و  هموژنتيزيك اسيد اكسيداسيون از ،اكسيداني اثر آنتي با است

 حال،  با اين.كند بيشتر آن در بافت كلاژن جلوگيري  رسوب
 ساير مشابه آنها مرگ و داشته طبيعي عمر طول معمولا بيماران
 زود، تشخيص اين بيماري دخالت در. ) 9,10(افتد مي اتفاق افراد

  كيفيت توجهي طور قابل به ممكن است درمان مناسب هنگام و
  .اين بيماران را بهبود بخشد زندگي
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