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OZET : Burada patolojik femur kirigt ile
hastaneye basvuran kemik ve periartikiiler do-
kuda yaygin ve yogun amiloid birikimi saptanan
nadir bir olgu sunulmaktadir. Amiloidozisin
farkls tiplerinde kemik tutulumu tartigilarak li-
teratiir gozden gegirilmigtir.

Anahtar Kelimeler : Amiloidozis, Kemik.

SUMMARY : Here, a case attending to the
hospital because of pathological femoral frac-
ture and was found to have extensive, dense ami-
loid deposits in bone and periarticular tissues is
presented. The literature is reviewed by discus-
sing the bone involvement in different types of
amiloidosis.
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Amiloidozis, fibriler yaptda proteindz bir mad-
de olan amiloidin organizmada ekstraselliiler alan-
da fokal ya da yaygn birikimi ile ortaya ¢ikan bir
hastaliktir (Robbins ve ark. 1989). Amiloid biriki-
mi her organda goriilebilir, ancak kemik tutulumu
nadirdir (Axelsson ve ark, 1970; DiRaimondo ve
ark. 1986; Khojasteh ve ark. 1979). Immiinosit
diskrazileri ile birlikte olan amiloidoziste kemik tu-
tulumu diger formlara gore daha siktir (Khojasteh
ve ark. 1979; Kramer ve ark. 1986; Wolf ve ark.
1986). Amiloidozis, sistemik hastalif1 olan olgu-
larda iskelet lezyonlarinin ayirici tanisinda diisii-
niilmelidir (Weinfield ve ark. 1970).

Amiloidozun histopatolojik tanis1 hemen tii-
milyle amiloidin boyanma ozelliklerine dayanir.
Kongo-red ile boyanan kesitler polarize 1sikta ince-
lendiginde elma yesili ¢ift kirmim verir. Bu gorii-
niim spesifiktir (Robbins ve ark. 1989).

OLGU SUNUMU
M.K. 64 yasinda, kadin, dul, Yozgat dogumlu.

Hasta 9-10 aydir devam eden halsizlik, istahsiz-
lik, eklem agrisi, hareket zorlugu ve zayiflama ya-
kinmalari ile Numune Hastanesi metabolizma kli-
nigine yauriidi. Oykiiden 5 yildir insiiline bagimli
olmayan diabetes mellitus (NIDDM) hastaliginin,
2 yildir kalp ve bobrek yetmezliginin oldugu, 20 yil
dnce myoma uteri nedeniyle histercktomi gegirdigi
Ogrenildi.

Fizik Muayene : Ates 36.8°C, nabiz 98/dak. ve
diizenli, agirlig1 61 kg idi. Arteryel kan basinct her
iki kolda 120/80 mmHg. olup postural degisiklik
gostermiyordu. Cilt ve konjunktivalar soluk idi.
Kalbde tiim odaklarda II/VI dereceden iifiiriim du-
yuluyordu. Bir pozitif pretibial 6demi vardi. dirsek
ve diz eklemlerinde siglik ile birlikte hareket zorlu-
£u saptandi. Derin tendon refleksleri bilateral hipo-
aktif olup hipoestezi vardi.

229



Laboratuvar Tetkikleri : Sedimantasyon hizi :
57 mm/1/2h 88mm/h.

Hemogram : Hemoglobin : 11 gr %, Hematokrit
: % 32 Eritrosit : 3.5 milyon /mm3, Lokosit : 17600

mm3, Periferik formiil : Stab % 6, segment % 62,
lenfosit % 31, Monosit % 1.

Myelogram : Myoloid / Eritroid : 3/2, plazma
hiicresi % 2. Idrar incelemesi : Dansite 1005, Protid
1gr/lt, Kalsiyum 119 mgr/24h, Inorganik fosfor :
0.4 mgr/24h, Bence-Jones proteini (-), idrar miktar
: 1200 cc/24h, idrar sedimenti : 15-20 16kosit, 3-4
hiyalen silendir.

Biyokimyasal tetkikler ;: A¢lik kan gekeri 91
mgr %, iire 116 mgr %, iirik asit 0.38 mgr /100 mit,
kreatinin 321 mmol/lt, kreatinin klerensi 12 mlt /
dak, total kalsiyum 3.12 mmol/lt, iyonize kalsiyum
1.54 mmol/lt, inorganik fosfor 0.98 mmol/lt, total
protein 59.4 gr/lt, albumin 27.2 gr/lt, globulin 32.2
gr/lt. sodyum 139. mmol/it, potasyum 4.1 mmol/it,
Kloriir 101 mmol/it, SGOT 25 ii/lt, SGPT 20 ii/lt, al-
kalen fosfataz 62 ii/lt, total biliriibin 3.45 mmol/lt,
parathormon 80 pgr/mit.

Protein clektroforezi : Total protein : 59.4 gr/lt.
Albumin 27.2 gr/lt, Alfal Globulin 3.3 gr/lt, Alf32

Globulin 9.2 gr/lt, Beta Globulin 15.8 gr/lt, Gama
globulin 3.9 gr/lt.

Radyolojik tetkikler : On-arka akciger grafisin-
de kronik fibrotik degisiklikler saptandi. Mide-du-
odenum, lavmanh kolon grafileri normaldi. Lum-
bosakral-femur grafisinde yaygin osteoporoz ve
dejeneratif degigiklikler saptand: (Resim 1).

Resim - 1 : Lumbosakral-femur grafisinde yaygin osteoporoz ve
dejeneratif degisiklikler.
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Kemik sintigrafisinde, sag omuzda, sol sternok-
lavikiiler kesimde, her iki kalca (Resim 2) ve her iki
dizde irregiiler osteoblastik akiimiilasyon goriildii.

08 SCA=1636128

Resim - 2 : Kemik sintigrafisinde her iki kalgada irregiiler oste-
oblastik akiimiilasyon.

Baun Ultrasonografisinde, orta derecede hepa-
tomegali, sol bobrekte minimal diffiiz parankimal
patoloji ile uyumlu hafif korteks diizensizligi ve alt
kaliks duvarlarinda yer yer kalinlagma ve diizensiz-
likler, abdominal aortada aterosklerotik, degisik-
likler saptandi.

Hasta 1400 kalorilik, 40 gr. protein i¢eren dia-
betik diyete alindi. Kalp ve bobrek yetmezligi yo-
niinden destekleyici tibbi tedavi uygulandi. Yapi-
lan incelemede hiperkalsemisi ve osteoporoz etyo-
patogenezi kesin olarak aydinlatilamayan hasta
kalsitonin ile hiperkalsemisi kismen diizeltilerek
kontrole gelmek iizere ¢ikartildi. Hasta 15 giin son-
ra patolojik femur boyun kinig: ile yeniden hastane-
ye yaturldi ve endoprotez uygulandi.

Patolojik inceleme : Materyal femur bag1 ve yu-
mugak dokuya ait 6rnekleri igeriyordu.

Femur bagt : 5x4.5x4.5 cm boyutlarinda bir yii-
zii diizgiin, bu yiizde 1.3 cm. lik alanda diizensizlik
iceren sert doku pargastyd.

Yumugak doku : Topluca 4.5x3.5x3 cm boyut-
Jarinda bir kismt sart bir kism1 gri renkte diizensiz
doku pargalariydi.

Materyalin histopatolojik incelemesinde femur
bagindan hazirlanan kesitlerde yaygin ve yer yer
konglomeratlar olusturan eozinofilik, amorf, ho-
mojen madde birikimi izlendi (Resim 3). Bu alanda
bazt kemik trabekiilleri atrofik, nekrotik kemik iligi



Resim - 3 : Kemik trabckiilleri arasinda eozinofilik, homojen,
amorf madde depolanmasi. Kong-Red x40.

alanlarinda plazma hiicrelerinde artig saptanmadi.

Yumugak dokuya ait kesitlerde kemik dokuda-
kine benzer yaygin madde depolanmasi, pargalan-
mug kas lifleri biriken madde ve kiriga sekonder ya-
banci cisim dev hiicreleri mononiikleer iltahabi
hiicrelerden olusan iltihabi graniilasyon dokusu iz-
lendi (Resim 4).

e Tch GRA
Resim - 4 : Yumusak dokuda amiloid depolanmasi. H-Ex80.
Materyalden hazirlanan kesitlere uygulanan
kongo-red boyast ile biriken materyal turuncu-kir-
miz1 boyandi, polarize 151k mikroskobu ile incelen-
diginde elma yesili ¢ift kirinim verdi (Resim 5). Bu
ozellikler ile biriken maddenin amiloid oldugu sap-
tand1i. 1977 yilinda yayinlanan bir ¢aligmada
(Wright ve ark. 1977) belirtilen ve AA tipi amiloid

L 2 o
Resim - 5 : Kemikte amiloid depolanmasi. Polarize 151kta yesil
¢ift kinmm vermektetir. Kongo+Redx80.

protcinini diger tip amiloid fibril proteinlerinden
ayiran potasyum permanganat reaksiyonu bu olgu-
da uyguland: ve potasyum permanganatla muame-
leden sonra kongo-red ile boyanmada degisiklik ol-
madi. Bu sonug biriken amiloid fibril proteininin
AA tipi olmadigini gosterdi.

TARTISMA

Amiloidozis; biriken fibriler proteinin tipi, ami-
loid birikimlerinin yayginlig, altta predispozan ne-
den bulunup bulunmamasina gore yapilan siniflan-
dirmada 7 baglik altinda toplanmistir (Robbins ve
ark. 1989).

1- Immiinosit diskrazileri ile birlikte olan ami-
loidozis

2- Reaktif sistemik amiloidozis

3- Heredofamilyal amiloidozis

4- Hemodiyaliz ile birlikte olan amiloidozis
5- Lokalize amiloidozis

6- Endokrin amiloidozis

7- Senil sistemik amiloidozis

Amiloidoziste kemik lezyonlar1 nadirdir. Lez-
yonlar iki degisik formda goriilir (Weinfield ve
ark. 1970).

1- Eklem i¢i ve ¢evresinde amiloid birikimi, 2-
Kemik iligi alaninda amiloid birikimi.

1- Eklem igi ve gevresinde birikim gosteren
form daha siktir. Eklem sinovyast, kapsiilii, tendon

ve ligamentleri tutulur. Zamanla eklem arahig1 do-
lar ve eklemi olugturan kemiklerde erozyon mey-
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dana gelir. Boylece radyolusent, multipl alanlar,
yumugak dokuda genigleme goriiliir. Kemiklerde
harabiyet patolojik kiriklara neden olabilir. Sub-
Iuksasyonlar goriilebilir. Engok etkilenen eklemler
ise omuz, dirsek, el bilegi, kalca, dizdir (Weinfield
ve ark, 1970).

2- Kemik iliginde amiloid birikimi siklikla
otopsi olgularinda saptanir, klinikte azdir, Birikim
siklikla damarlar ¢evresindedir, bazen kemik iligi
alaninda da birikim izlenir., Damarlarin tutulumu
ile kemikte beslenme bozulur ve avaskiiler nekroz,
demineralizasyon gelisir. Bu olgularda vertebralar-
da ¢okme kariklar: goriilebilir. Siklikla vertebralar,
kostalar, pelvis ve humerus tutulur (Weinfield ve
ark. 1970).

Nadiren, amiloid, sadece kemikte ve tiimoral
yap1 olusturacak gekilde birikir (Lai ve ark. 1984;
Weinfield ve ark. 1970).

Burada sunulan olguda kemik ve periartikiiler
dokuda yogun ve yaygmn amiloid birikiminin goriil-
mesi nedeniyle kemik amiloidozisinin birinct for-
munda bir tutulum oldugu diisiiniilmiigtiir. Kemik
trabekiillerinde atrofi ve nekrozun varlif1 besleyici
damarinda tutuldugunu gostermektedir.

Olguda immiinosit diskrazilerinde saptanan
monoklonal gamopatinin, Bence-Jones proteininin
olmamast izlenen kemik iligi alanlarinda plazma
hiicrelerinde artig olmamasi nedeniyle immiinosit
diskrezileri ile birlikte olan amiloidozis tamsindan
uzaklagilmigtir. Ayrica immunosit diskrazileri
icinde yer alan myelomlu olgularda amiloid biriki-
minin daha ¢ok vertebralarda ve kafa kemiklerinde
oldugu eklemlerin nadiren olaya katildig1, radyo-
niiklid kemik sintigrafisinde tutulumun olmadig
yada hafif oldugu bildirilmektedir (Kramer ve
ark.1986). Myelomun olmadi olgularda ise ami-
loid birikiminin uzun kemiklerde oldugu, eklemle-
rin olaya siklikla katildi81 ve kemik sintigrafisinde
tutulumun giddetli oldugu belirtilmektedir (Kramer
ve ark.1986). Bu verilerle degerlendirildiginde ol-
gumuz immiinosit diskrazileri ile birlikte goriilen
amiloidozisle uyumlu degildir.

Reaktif sistemik amiloidozda kemik tutulumu
immiinosit diskrezileri ile birlikte goriilen forma
gore daha nadirdir. Birikim amiloidoziste kemik
tutulum formlarindan birincisine benzemektedir
(Kramer ve ark. 1986). Bu nedenle olgumuzla
uyum gostermektedir. Biriken amiloid fibril protei-
ni AA tipindedir (Robbins ve ark. 1989). Olgu da
uygulanan potasyum permanganat reaksiyonu ile
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biriken amiloid fibril proteininin AA olmadiFt gos-
terilmig ve reaktif sistemik amiloidozis tamsindan
uzaklagilmigtur,

Hastanin Oykiisiinden kalitsal ve alevi bir hasta-
11g1 bulunmad:g1 saptanmug ve bu tip amiloidozis
diigtiniilmemigtir.

Son yillarda artan sayida uzun siireli hemodiya-
lize bagh osteoartikiiler amiloidozis olgular: yayin-
lanmaktadir (DiRaimondo ve ark. 1986; Grateau
ve ark. 1988; Hurst ve ark. 1989). Ancak 6ykiiden 2
yildir bdbrek yetmezligi olmasina ragmen hemodi-
yalize girmedigi 6grenilmigtir.

Lokalize amiloid birikimi ile karekterli amiloi-
dozislerde patolojinin plazma hiicrelerinin lokal bi-
rikimine bagh oldugu ileri siiriilmektedir (Robbins
ve ark. 1989). Kemikte lokalize amiloid birikimi
gbsteren ve immiinosit diskrezileri ile birlikte ol-
mayan az sayida olgu bildirilmektedir (Kramer ve
ark. 1986; Lai ve ark. 1984). Ancak bu olgularda da
Bence -Jones proteini, protein elektroforezinde pa-
raproteinemi saptanmigtir. Bu nedenle olgumuz bu
formla da uyumlu degildir.

Olguda insiiline bagimli olmayan diabet, bob-
rek yetmezligi ve kalp yetmezliginin varlid: siste-
mik bir amiloidozu diisiindiirmektedir. Yukarda
belirtilen nedenlerle diger amiloidozis formlar dig-
landigindan olgunun, sistemik tutulumun goriildii-
g ve yaslilarda ortaya ¢ikan senil sistemik amiloi-
dozla (Pitkonen ve ark. 1984) uyumlu oldugu diisii-
niilmiigtiir.
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