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Metabolizma 

Amiloidozis ve Gastrointestinal Sistem Tutulumu 

AMİLOİDOZİS HAKKİNDA 
GENEL BİLGİLER 
Ami l o i doz i s ami lo id den i len inso lub le yap ıdak i pro

tein materya l in in vücu t ta çok çeşit l i o rgan ve doku la rda 
hücre ler a ras ında depo lanmas ı ile t an ım lanan bir grup 
hastal ıkt ı r (1). 

Amiloidin Yap ıs ı 

Ami lo i d , ışık m i k r o s k o b u n d a , s tandar t d o k u b o y a 
ları i le amor f , e o z i n o f i l i k , h y a l i n e , d a l l a n m a y a n ve 
uzun luğu s a p t a n a m a y a n fibri l ler şek l i nde görü lür . Bu 
d a l l a n m a y a n sî lendir ik f ibri l lere ek o larak ami lo idde P 
komponen t i den i l en minör ik inci bir k o m p o n e n t d a h a 
vardır. Am i l o i d m a d d e s i n i n %90 ' ı fibril p ro te in ler inden, 
% 1 0 ' u P k o m p o n e n t i d e n i l e n g l i kop ro te i nden o luşur . 
K i m y a s a l o larak ami lo id fibril proteinler i 2 ma jör g ruba 
ayrı lmıştır . B i r inc is i AL d iye ad landı r ı lan "Amy lo id light 
c h a i n " p lazmos i t l e rden üreti l i r ve immunog lobu l i n hafif 
z incir ler ini içerir, ik inc is i AA d iye ad landı r ı lan "Amy lo id 
a s s o c i a t e d " ka rac iğerde s e n t e z ed i len n o n i m m u n g l o b u -
lin bir proteindir . Bu iki ami lo id proteini ayrı k l in ikopato-
lojik şek i lde depolanı r lar (1). 

A L protein i a na l i z ed i ld iğ inde ç o ğ u n l u k l a L a m d a 
hafif z inc i rden o luş tuğu (özel l ik le L a m d a VI) a n c a k bazı 
v a k a l a r d a K a p p a z inc i r içerd iğ i gö rü lmek ted i r . A L tip 
ami lo id fibril prote in in in, Ig s e n t e z l e y e n hücre ler taraf ın
d a n sa lg ı landığ ı düşünü lmek ted i r . Ç ü n k ü B e t a hüc re 
d iskraz i le r inde AL depo lanmas ı sıktır (2). 

AA ikinci ma jör ami lo id fibril proteini o lup yapısa l 
o larak Ig'lere ve bi l inen protein ler in h içb i r is ine benzer l ik 
gös te rmez . A A proteini s e k o n d e r am i lo idoz i s vaka lar ın
d a bulunur. A A proteini S A A ( S e r u m A m y l o i d A s s o c i a 
ted) den i len u z u n bir p rekürsörden üretil ir. S A A ka ra 
c iğerde s e n t e z edil ir ve do laş ımda H D L 3 l ipoprotein 
alt sınıfı ile taşınır . 

iki majör ami lo id fibril proteini d ış ında ami lo id de 
po lar ında, Trans thyre t in , B e t a 2 mik rog lobu l in , A4 pro-
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teini g ib i b a ş k a p ro te in l e rde b u l u n m a k t a d ı r (Fam i l i a l 
ami lo id nöropat i ler i , h e m o d i a l i z am i lo idoz i s i , A l z h e i m e r 
hasta l ık la r ında göster i lmişt i r ) (3,4). 

Ami lo id in yap ıs ında % 1 0 ' u o luş tu ran P k o m p o n e n 
t i f ibr i l lerden ayr i yapıdadı r . S e r u m A l fa 1 g l ikoprote in i 
yapısındadır. 

Amiloidozis in S ın ı f landı r ı lması 

A m i l o i d o z i s i n s ın ı f l and ı r ı lmas ı kl inik ve k i m y a s a l 
o larak yapı lmışt ı r . Kl in ik s ın ı f l amada , ami lo id in o rgan la 
ra gö re dağı l ımı ve ami lo id yer leş imin i ko lay laş t ı ran, b i 
l inen bir p r e d i s p o z a n d u r u m u n var l ığ ı ya da y o k l u ğ u 
göz önüne al ınmışt ı r . Bu yönüy le am i lo idoz i s s i s temik 
ve loka l ize d iye ayrı lmışt ı r . S i s t e m i k ami lo idoz is alt sınıf 
o la rak pr imer ve s e k o n d e r o larak ayrı labi l i r . 

Pr i rner am i lo idoz i s te Ig hafif z inc i r bir ikimi vardır . 
B a ş l ı c a fibril p ro te in i A L o lup Mu l t i p le M y e l o m a v e 
d iğer be ta hücre d iskraz i le r i ile birl ikte bulunabi l i r . 

S e k o n d e r am i l o i doz i se ise "reaktif s is temik ami lo i 
d o z i s " de deni r . A m i l o i d o z i s al t ta ya tan kronik o l a y a 
s e k o n d e r gel işmişt i r . S e k o n d e r ami lo idoz i s te baş l ı ca fi
bril proteini AA'd ı r . Hered i te r am i lo idoz i s le r ayr ı özel l ik
ler gös te rme le r i ne r a ğ m e n s e k o n d e r am i l o i doz i s g ru 
b u n d a ince lenmek ted i r (5,6) (Tab lo 1), 

S e k o n d e r ami lo idoz i s te önce ler i T b c , b ronşek taz i , 
kronik os teomye l i t en önem l i s e b e p l e r iken g ü n ü m ü z d e 
en sık n e d e n romato id artrittir. D iğer konnekt i f d o k u 
hasta l ık lar ı özel l ik le ülserat i f kolit ve c rohn d a h a az gö 
rü len neden le r a ras ındadı r (6,7). 

En iyi b i l inen hered i ter am i l o i doz i s formu o t o z o m a l 
reses i f geçiş l i F M F (Fami l ia l M e d i t e r r e n e a n Fever ) 'd i r . 
S e b e b i b i l i nmeyen , per i ton, p lev ra , s inov iya l m e m b r a n -
lar gibi s e r o z a l yüzey le rde i n f l a m a s y o n l a birl ikte a teş 
ve kar ın ağr ıs ı a tak lar ı vardır . 

U z u n sürel i d ia l iz yap ı lan kronik böb rek ye tmez l i k l i 
hasta lar ın % 7 0 ' i n d e özel l ik le s i n o v i y u m , e k l e m ve ten -
don kı l ı f lar ında ami lo id b i r ikmekted i r (8). 

346 T Klin Tıp Bilimleri 1992, 12 



BUYUKBERBER ve Ark. 
AMİLOİDOZİS VE GASTROİNTESTİNAL SİSTEM TUTULUMU 

Birlikte Olduğu Hastalıklar Prekürsör Protein 

Multiple Myeloma ve diğer 
Monoklonal B hücre proliferasyonu 
Gösteren Hastalıklar 

Ig Hafif Zincir 
(Özellikle lamda tip) 

Kronik inflamatuvar Olaylar S A A 

SAA 
Transthyretin 

Kronik Böbrek Yetmezliği Beta 2 Mikroglobulin 

Alzheimer Hastalığı 
Transthyretin 
? 

Kalsitonin 

348 

T a b l o 1 . Ami lo idoz i s in sını f landır ı lması 

Klinik ve Patolojik 
Sınıf 

Major Fibril 
Proteini 

Sıstemik. amiloidozis. 
Primer Amiloidozis AL 

Sekonder Amiloidozis 
(Reaktıf sistemik amiloidozis) 
Hej£djter.AmJ|ojd£zi£ 
1.FMF 

Hemodiyalizle Birlikte 
Görülen Amiloidozis 
t.okalize Amiloidozis 
Senil Kardiyak Amiloidozis 
Senil Serebral Amiloidozis 
Endokrin Amiloidozis 
(Tiroid Medüller C a , vs.) 

AA 

AA 
Transthyretin 

Beta 2 Mikroglobulin 

Transthyretin 
A 4 Proteini 

Prokalsitonin 

AMİLOİD OLUŞUMUNUN 
PATOGENEZİ 
Ami lo id o l u ş u m u n u n m e k a n i z m a s ı t am o larak b i 

l inmemekted i r . A n c a k t ü m ami lo id fo rmlar ın ın do laş ım
da bu lunan so lub le p rekürsö r le rden türet i ld iğ i ve bazı 
v a k a l a r d a s e r u m prekürsör (Ig hafif z inci r , S A A , be ta 2 
m ik rog lobu l i n ) m i k t a r ı n d a ar t ış o l d u ğ u b i l i nmek ted i r . 
Prekürsör le r i se proteol i t ik y ık ım la v e y a bazı p roçes -
lerle ami lo id fo rmla r ına dönüş tü rü lmek ted i r . A n c a k bir
kaç soru henüz cevapsızd ı r . Şöy le k i p rekürsör le rden 
S A A aynı z a m a n d a akut f az reak tan la r ındandı r v e sağ 
lıklı k iş i lerde i n f l amasyonu tak iben yak laş ık 100 kat art
maktadı r . Bu art ış makro fa j la rdan IL-1 sa l ın ımına bağl ı 
o lup IL-1 de ka rac iğe rden S A A sen tez in i baş la tmak ta 
dır. K ron ik i n f l a m a s y o n v e y a d o k u y ı k ı m ı n d a d a d e 
vaml ı makrofa j a k t i v a s y o n u n a bağl ı a r tmış S A A düzey i 
vardır . A n c a k he r kronik i n f l a m a s y o n s o n u c u ami lo id 
ge l i şmemekted i r . Ç ü n k ü ar tmış S A A düzey i ami lo id de 
po lanmas ı için yeterl i deği ld ir . S A A monos i t le r tara f ın
d a n ser in es te raz la r ile y ık ı lmaktadı r . Am i l o i doz i s ge 
l işen h a s t a l a r d a S A A ' n ı n m e t a b o l i z e e d i l m e s i n d e bir 
yeters iz l ik vardır . A n c a k defekt in natürü b i l i nmemekte 
dir. 

İmmünos i t köken l i a m i l o i d o z i s t e (AL) , p a t o g e n e z 
d a h a az karışıktır . Bazı b i l i nmeyen kars ino jen le re bağlı 
kontrol e d i l e m e y e n be ta hücre p ro l i fe rasyonu s o n u c u 
aşırı p rekürsör sen tez i vardır . Bu hafif z inc i r le rden tü 
reyen ami lo id l ike f ibri l lerin sınır l ı proteo l iz edi ld iğ i gös
teri lmişt ir . A n c a k do laş ım ında hafif z inc i r taşıdığı ha lde 
am i lo idoz i s ge l i şmeyen v a k a l a r vardır . Y a n i bazı hafif 
z inc i r ler d a h a mı ami lo ido jen ik t i r? Ge rçek ten de l a m d a 
VI hafif z inc i r inden d a h a çok ami lo id proteini türet i ld iği 
göster i lmiş t i r . H e n ü z gös te r i lmemiş o l m a s ı n a r a ğ m e n 
l a m d a VI hafif z inc i r in mononük lee r fagos i t s i s t em tara
f ından p a r ç a l a n m a s ı n d a bir defekt varo labi l i r (9,10). 

S o n u ç o larak ami lo id o l u ş u m u n d a çeşit l i faktör ler 
rol oynamak tad ı r . B u n l a r p rekürsör proteinler in in kant i -

tatif v e y a kalitatif değiş ik l iğ i , y ık ım la r ında defekt v e y a 
ye tmez l i k gibi henüz a ç ı k l a n a m a m ı ş etkenlerd i r (Tab lo 
2). 

AMİLOİDOZİSTE KLİNİK TANI 
Y a ş v e S e k s : A L d a h a ç o k e r k e k l e r d e g ö r ü l 

mektedi r . O r t a l a m a teşh is yaş ı 65'tir. Hasta lar ın % 9 9 ' u 
40 yaş ın üs tündedi r . A n c a k çok nad i ren çocuk la rda da 
AL görülebi l i r . AA am i l o i doz i s l e r iç in bu şek i lde bel l i bir 
y a ş g r u b u v e c i n s i y e t b e l i r t m e k m ü m k ü n d e ğ i l d i r 
(7,11,12,13) . 

Anamnez: K i l o k a y b ı , h a l s i z l i k e n s ık g ö r ü l e n 
b a ş l a n g ı ç s e m p t o m l a r ı d ı r . H a s t a l a r ı n y a k l a ş ı k 
% 2 0 ' s i n d e 10 kg ' dan d a h a f az l a bir kilo kaybı vardı r . 
B u n u n d ış ında purpura , g r o s s k a n a m a l a r , baş d ö n m e 
leri, s e n k o p l a r baş lang ıç semp tom la r ı o la rak görü leb i l i r 
ler. D a h a spes i f i k s e m p t o m l a r z a m a n l a be l i rg in leş i r . 
H a s t a l a r d a renal kard iak , gast ro in tes t ina l s i s t em tutu lu
m u n a ait çok çeşi t l i s e m p t o m l a r görü leb i l i r . D i renç l i 
d iare ler , bu lant ı , k u s m a , peda l ö d e m , pares tez i le r , efor 
s ı ras ında s e n k o p , gas t ro in tes t ina l s i s t e m k a n a m a l a r ı , 
o r tos ta t i k h i p o t a n s i y o n a n a m n e z d e a l ı nab i l i r ( 7 ,13 ) 
(Tablo 3). 

Fizik Muayene Bu lgu la r ı : Hasta lar ın 1/3 ' inde k a 
rac iğe r pa lpab l ' d ı r . Y a k l a ş ı k % 1 2 ' s i n d e k a r a c i ğ e r 5 
c m ' d e n d a h a f a z l a o l m a k üz e r e k o s t a a l t ı nda p a l p e 
edilir. S p l e n o m e g a l i yak laş ık % 4 - 5 h a s t a d a bu lunabi l i r . 
M a k r o g l o s s i has ta la r ın % 7 - 2 2 ' s i n d e bi ld i r i lmektedir . Di l 
büyük ve o ldukça damar l ı gö rünümded i r . P u r p u r a y ü z 
ve b o y u n d a gene l l i k le üst göz kapak la r ı ve orb i ta ç e 
v res inde görü lmekted i r . Ay r ı ca peri fer ik nöropat iye bağ l ı 
h is kusur lar ı tespi t edi lebi l i r (7,13) (Tablo 4). 

Amiloidoziste Tutulum Yerleri: T ip le re g ö r e or
g a n ve d o k u tu tu lumu pek farkl ı l ık gös te rmez . A n c a k 
s e k o n d e r a m i l o i d o z i s t e böbrek , karac iğer , d a l a k , lenf 
nodu , adrena l le r baş ta o lmak üzere t ü m o rgan la r tutu
labilir. P r imer am i l o i doz i s te i se ka lp , G İ S , s o l u n u m s i s -

T Klin Tıp Bilimleri 1992, 12 



BÜYÜKBERBER ve Ark. 
AMİLOİDOZİS VE GASTROİNTESTİNAL SİSTEM TUTULUMU 3 4 9 

T a b l o 2 . Am i l o i doz i s i n p a t o g e n e z i 

T a b l o 3 . Ami lo idoz i s l i has ta l a rda baş lang ıç s e m p t o m 
ları 

Halsizlik %54 
Kilo kayt, (ort.10 kg üzerinde) %42 
Purpura %16 
Ağn %15 
Gross kanama %8 

T a b l o 4 . A m i l o i d o z i s l i h a s t a l a r d a b a ş l a n g ı ç f i z i k 
m u a y e n e bulgu lar ı 

Bulgu %Oranı 

Palpabl karaciğer %34 
Makroglossi %22 
Palpabl dalak %4 
Lenfadenopati %4 

temi , de r i , di l , sinir tu tu lumlar ı d a h a sıktır. A n c a k bu bi l
g i ler in ayı r ıc ı tan ıda bir an lamı yoktur. 

AMİLOİDOZİSTE 
GASTROİNTESTİNAL SİSTEM 
TUTULUMU 
A m i l o i d o z i s t e G İS tutulumu o ldukça sık o lmas ına 

r a ğ m e n gene l l i k le asemptomat ik t i r (13). 

M a k r o g l o s s i di lde noduler ami lo id b i r ik imine bağlı 

o r t aya çıkar . Ç o k karakter ist ik bir bu lgu o lup , y e m e y e 

e n g e l o l m a , s a d e c e su lu v e y u m u ş a k gıda lar ın yutu la-

b i l m e s i , devaml ı ağız sıvısının d ışar ıya a k m a s ı n a neden 

olur. D i l in d a m a r l a n m a s ı ar tmışt ı r . Küçük t ravma la r l a 

çok u z u n du rdu ru lamayan k a n a m a l a r oluşabi l i r . Sırt üs

tü ya t ı l d ı ğ ı nda havayo lunun dil ile t ı kanmas ı en c iddi 

p rob lemd i r (7). 

A m i l o i d ora l kav i tede rekürrent hemora j ik bül lere, 

ağız t a v a n ı n d a ş işme v e y a dil ve bukka l m u k o z a d a p a -

pü l le r l e z y o n l a r a neden olabil ir. Bir baş lang ıç sempto 

mu o l a r a k am i l o i doz i se bağlı disfaj i görülebi l i r . Ami lo ido -

z is alt ö z o f a g u s sfinkteri üzer inde aka lazyan ın etki lerini 

taklit edeb i l i r . P r imer ami lo idoz is l i çok az sayıdak i v a 

k a d a s f i n k t e r t o n u s u n d a a r t m a v e y u t m a s o n r a s ı 

g e y ş e m e s i n d e bozuk luk bi ldir i lmiştir (14). 

T Klin Tıp Bilimleri 1992, 12 

M i d e d e a m i l o i d o z i s e bağl ı özel l ik le e n d o s k o p i k bu l 
gu lar ile ilgili çok say ıda m a k a l e vardır . M i d e d e m u k o -
za l k ıv r ımlarda be l i rg in leşme, küçük m u k o z a l k a n a m a 
lar, frajilite ve sar ımsı b e y a z nodü le r l ezyon la r t a n ı m 
lanmaktad ı r . T a d a ve a rkadaş la r ın ın 1990 y ı l ında bildir
dikler i 37 vaka l ı k bir s e r i d e vaka la r ın % 3 5 ' i n d e i n c e 
granü ler g ö r ü n ü m , % 6 2 ' s i n d e e rozyon la r , % 1 6 ' s ı n d a ü l -
s e r a s y o n , % 1 4 ' ü n d e m u k o z a l frajilite b i ld i rmiş lerd i r . B a -
ryumlu graf i lerde m i d e d e özel l ik le antra l kit le g ö r ü n ü m ü 
olabi l i r . U l t r asonog ra f i y l e a n t r u m d a s u b m u k o z a l ki t le, 
an t rum d u v a r ı n d a s i r kü le r k a l ı n l a ş m a , a n t r a l s t e n o z 
tespit ed i leb i leceği bi ldir i lmişt i r (11,15,16) . 

D u o d e n u m d a e n d o s k o p i k o larak ince g r a n ü l e r g ö 
rünüm % 7 0 , e rozyon la r % 5 7 , ü lserasyon lar % 1 4 , m u 
koza l frajilite % 1 6 , po l ipo id çıkınt ı %5 v a k a d a bi ldir i l 
mişt i r . E n d o s k o p i k ve histoloj ik t an ıda en d i a g n o s t i k 
bu lgu la r d u o d e n u m a aittir. D u o d e n u m d a e n d o s k o p i k 
bulgular ile b iyops i bu lgu lar ı karş ı laş t ı r ı ld ığ ında e n d o s 
kopik bu lgu lar o ldukça an laml ıd ı r (15) (Tab lo 5). 

ince b a r s a k t a motor akt iv i tede a z a l m a , T re i t z l i ga -
m e n t i n d e k i t l eye bağ l ı p a r s i y e l o b s t r ü k s i y o n , p s e u -
d o o b s t r ü k s i y o n l a r b i l d i r i lm iş t i r . O t o n o m i k n ö r o p a t i y e 
bağlı d iare ler ön p l a n d a o l m a k l a birl ikte s u b m u k o z a ve 
d a m a r duvar ın ın in f i l t rasyonuna bağl ı d iare s ık l ığ ı % 4 3 
c ivar ındadır . Nad i ren intest inal p e r f o r a s y o n , m u h t e m e l 
h i p o t a n s i y o n a bağl ı o l a rak in test ina l in fa rk t la r b i ld i r i l -
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T a b l o 5 . D u o d e n u m d a am i l o id d e p o l a n m a s ı n ı n d e r e 
c e s i ile e n d o s k o p i k bu lgu lar a ras ındak i il işki 

Amiloid depolanmasının derecesi 
Endoskopik bulgu Hafif Belirgin 

ince graniiler görünüm 
veya polipoid çıkıntılar %16 %84 
Değişiklik olmayan %78 %22 

T a b l o 6 . A m i l o i d o z i s ko lon tu tu lumunda radyolo j ik ve 
endoskop i k bu lgu lar 

Baryumlu 
kolon grafisi — Haustrasyonlarda azalma 

— Mukozal düzensizlikler 
— Mukoza kıvrımlarında kabalaşma 
— Ülseratif kolit veya 

Crohn hastalığı düşündüren bulgular 
Kolonoskopi Hafif ödematöz ve granüler görünüm 

— Haustrasyonların kaybı 
— Mukozal kıvrımlarda kabalaşma 

Ultrasonografi — Barsak duvarında segmenter veya 
total kalınlaşma 

— Barsak içeriğinin geçişinde azalma 
CT — Özellikle inen kolonda segmenter veya 

total duvar kalınlaşması 

mist ir. T ü m gas t ro in tes t ina l t rak tus ta o lab i l eceğ i g ib i , 
İnce b a r s a k t a d a k a n a m a l a r olabi l ir . U S G ile incebar -
s a k t a s e g m e n t e r v e y a total d i l a tasyon v e ba rsak d u v a 
r ında ka l ın laşma, g ıda geç iş inde a z a l m a , obs t rüks iyon 
görü leb i l i r . A m i l o i d o z i s l i has ta l a r ı n y a k l a ş ı k % 5 ' i n d e 
m a l a b s o r p s i y o n görü lmek ted i r (7 ,11 ,13 ,17 ,18) . 

Ko lo rek ta l tutu lum k a n a m a ve d ia re gib i n e d e n 
ler le C r o h n ve Ülserat i f Kol i t ile karışabi l i r . Rek ta l m u 
k o z a p r o l a p s u s u görülebi l i r (19). K o l o n tu lumunun rad
yoloj ik bu lgu lar ı T a b l o 6 ' da özet lenmiş t i r (20,21) . 

Am i l o i doz i s te karac iğer tu tu lumu sıktır. Hasta lar ın 
1/3 'ünde karac iğer pa lpe edil ir. D e v bir karac iğer , a m i -
lo idoz is in ilk bu lgusu olabi l ir . Hepat ik fonks iyon la r ge 
nel l ik le norma l ya da hafif bozuktur , i le r lemiş vaka la r 
da int rahepat ik k o l e s t a z i s e bağl ı sarı l ık bi ldir i lmişt ir . K a 
r a c i ğ e r d e a m i l o i d g e n e l l i k l e p e r i p o r t a l m e s a f e d e 
yer leşir . F a k a t sentr i lobuler d e p o l a n m a y a bağl ı int rahe
patik k o l e s t a z i s görü leb i lmekted i r . A m i l o i d o z i s t e portai 
h i pe r tans i yona bağl ı özo fagus var is kanama la r ı olabi l ir . 
Ay r ı ca karac iğer iğne a s p i r a s y o n b iyops i ler i s ı ras ında ya 
d a s p o n t a n k a r a c i ğ e r r ü p t ü r l e r i b i l d i r i l m i ş t i r ( 6 , 7 , 
22 ,23 ,24) . 

D a l a k tu tu lumu d a h a azdır . D a l a k t a ami lo id önce
likle ve sık l ık la per i fo l l iküler bö lgeye yer leşir . D a h a az 
o larak s inüzo id duvar la r ına ve fol l ikül ler arası boş luğa 
yer leş i r . Ç o ğ u n l u k l a or ta büyük lük te bir s p l e n o m e g a l i 
gel iş ir . H a s t a l a r d a fonks iyone l h i posp len i zm in bir gös 
te rges i o la rak peri fer ik k a n d a H o w e l - J o l l y c i s imc ik le r i 
görülebi l i r . H i p o s p l e n i z m tespi t ed i len hasta lar ın surv i -
ve'ı no rma l da lak l ı ami lo idoz is l i v a k a l a r a o r a n l a an laml ı 

şek i lde k ısa bu lunmuş tu r . Er işk in h i p o s p l e n i z m b u l g u s u 
o lan h a s t a l a r d a am i l o i doz i s düşünü lme l id i r (6,7,13). 

HİSTOLOJİK TANI 
Ami l o i doz i s i n k e s i n tanıs ı histolojiktir. Am i l o i d k a 

rakterist ik b o y a n m a özel l ik ler ine sahipt i r . En sık ku l la 
nı lan spes i f ik b o y a K o n g o kırmızısıdır . K o n g o kı rmızıs ı 
ile ışık m i k r o s k o p u n d a k ı rmız ı ve p e m b e renkl i görülür . 
Ami lo id po la r i ze ışık a l t ında yeşi l bir ışık ha lkası verir. 
A m i l o i d o z i s i n d iğer hya len depo la r ı ndan ayırt e d i l m e 
s i n d e d a h a a z spes i f i k k i m y a s a l m e t o d l a r ku l lan ı l ı r . 
Kr istal v iyo le v e y a meti l v i yo le ile ami lo id metakromat ik 
o larak boyanı r . Th io f lav in T ve S boya lar ı ile am i lo id , 
u l t rav iyo le ış ık ta ik inc i b i r f l o u r e s a n s ver i r . E l e k t r o n 
m i k r o s k o p l a h y a l e n t ipleri ayır t e d i l e m e z . A A , A L v e 
t ransthyret in ami lo id l histoloj ik kes i t le rde çeşit l i m e t o d -
lar la ayrı labi l i r . A A protein in in p o t a s y u m p e r m a n g a n a t l a 
m u a m e l e e d i l m e s i n d e n s o n r a K o n g o k ı rmız ıs ına h a s s a 
siyet i azalır . Bu test d iğer ami lo id formlar ın ı ay ı ramaz . 
A n c a k spes i f ik anti s e r u m reakti f ler i ile i m m u n p e r o k s i -
d a z b o y a m a tekn iğ i ile ami lo id fibrilleri b i rb i r inden ayr ı 
labilir (6). 

A m i l o i d o z i s T a n ı s ı n d a B i y o p s i 

Rek ta l b i yops i yap ı l acak ilk g i r iş im o la rak k abu l 
edilir. Çok az k o m p l i k a s y o n l u o lmas ın ın yan ıs ı ra % 7 3 -
9 1 o r a n ı n d a pozi t i f o l d u ğ u b i l d i r i lmek ted i r . R e k t u m 
b i y o p s i m a t e r y a l i m u t l a k a s u b m u k o z a y ı i ç e r m e l i d i r . 
Ç ü n k ü s u b m u k o z a d a h a s ık t u t u l m a k t a d ı r . R e k t u m 
b iyops is i negati f bi le o l s a tutu lum o lduğu d ü ş ü n ü l e n do 
kudan mu t l aka b iyops i a l ınmal ıd ı r (7). 

Diğer e n d o s k o p i k b iyops i le r d a h a z o r o l m a k l a bir
likte d a h a h a s s a s o larak b i ld i r i lmektedir (1). 

M ide b iyops is i % 8 5 - 9 5 o ran ında pozitif bu lunab i l 
mekted i r (15,16). 

D u o d e n u m b iyops is i ; gen iş bir se r i de T a d a ve ar
kadaş lar ı d u o d e n u m b iyops is i ile % 1 0 0 pozit i f l ik bi ldir
miş lerd i r (15) (Tab lo 7,8). 

i n c e b a r s a k b i yops i s i ; G i la t ve a rkadaş la r ın ın post 
mor tem yapt ık lar ı bir ça l ı şmada ve M a y o k l in ik ler inde 
yap ı lm ış 2 2 9 vaka l ı k bir s e r i d e i n c e b a r s a k t u tu l umu 
% 1 0 0 o larak bi ldir i lmişt ir (7,15). 

T a b l o 7. B i yops i sonuç lar ı 

Yer % Pozitiflik 

Duodenum %100 
ince barsak %100 
Sural sinir %100 
Böbrek %98 
Karpal ligament %95 
Karaciğer %92-98 
Mide %85-95 
Rektum %73-91 
Gingiva %73-87 
Deri %41 -83 
Kemik iliği %30 
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Tablo 8. Ami lo idoz is l i has ta l a rda e n d o s k o p l ve b iyops i bulgular ı 
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Endoskopik bulgu Ozofagus 

İnce granüler görünüm 
Polipoid çıkıntı 
Erozyonlar 
Ülserasyonlar 
Mukozal frajilite 
Değişiklik yok 
Biyopsi bulgusu 

%16 
%0 
%5 
%3 
%3 
%84 

Pozitif 
Negatif 

%72 
%28 

Mide 

%35 
%0 
%62 
%14 
%14 
%30 

%95 
%5 

Duodenum 

%70 
%5 
%57 
%16 
%16 
%24 

%100 
%0 

Kolorektum 

%36 
%0 
%11 
%9 
%9 
%46 

%91 
%9 

R e n a l b iyops i ; R e n a l tutu lum düşünü len v a k a l a r d a 
d iğer ko lay b iyopsi ler le tu tu lum gös te r i l ememişse rena l 
b i yops i gerekl id i r . % 9 8 gibi yüksek pozitif l ik o ran ına s a 
hiptir. A n c a k b iyops i sonras ı ami lo id o l m a y a n has ta la ra 
gö re d a h a yüksek o r a n d a v e d a h a u z u n sürel i h e m a t ü -
ri b i ld i r i lmektedir (7). 

K a r a c i ğ e r b i y o p s i s i ; A m i l o i d o z i s t a n ı s ı n d a ç o k 
değer l i d i r . % 9 2 - 9 8 o r a n ı n d a pozit i f l ik b i ld i r i lmekted i r . 
A n c a k k a n a m a ve bazı v a k a l a r d a karac iğer rüptürü ra 
por lar ı mevcut tur (22-25). 

G i n g i v a b i yops i s i ; S ık te rc ih ed i l en b i yops i şekl i 
o lup , % 7 3 - 8 7 o ran ında pozitif o l duğu bi ldir i lmektedir (7). 

Der i b i yops is i ; % 4 1 - 8 3 o r a n ı n d a pozitif l ik verd iğ i 
bi ldir i lmişt i r (7). 

K e m i k iliği b i yops is i ; K o l a y o lmas ına rağmen % 3 0 
o ran ında pozitif o lduğu göster i lmiş t i r (7). 

K a r p a l l igament b i yops i s i ; Am i lo idoz i s l i , ka rpa l t ü 
ne l s e n d r o m u o lan v a k a l a r d a postoperat i f d e k o m p r e -
s y o n materya l in in ami lo id pozit i f l iğ i % 9 5 o ran ında bi ldi
r i lmiştir (7). 

S u r a l s in i r b i y o p s i s i ; Pe r i f e r i k nö ropa t i l i am i l o i d 
has ta la r ında % 1 0 0 pozit i f l ik vermekted i r . Bu gr iş im lo
ka l duyu kaybıy la sonuç land ığ ı için periferik nö ropa t iden 
e m i n o lunmal ıd ı r (7). 

E n d o m y o k a r d i a l b iyops i çok riskli o lduğu için rutin 
yapı lmamaktadı r . 

Prostat ın rektal iğne b iyops is i hakk ında gen iş se r i 
ler o l m a m a s ı n a r a ğ m e n rapor mevcu t tu r (6). 

S o n z a m a n l a r d a abdomına l yağ d o k u s u n u n a s p i -
r a s y o n b i yops is in in K o n g o k ı rmız ıs ı ile b o y a n m a s ı y l a 
a m i l o i d t a n ı s ı n ı n k o n u l a b i l e c e ğ i n e i l i şk in ç a l ı ş m a l a r 
mevcut tur . Bu test in o ldukça spes i f i k ve sensit i f o l duğu 
bi ld i r i lmektedir (26,27). 

AMİLOİDOZİSTE 
LABORATUAR BULGULARI 
Tu tu lan o r g a n a bağl ı o l a r a k l abo ra tua r bu lgu la r ı 

değişir . Hasta lar ın % 8 2 ' s i n d e pro te inür i , %10-16 ' s ında 
karac iğer fonks iyon test ler i ve a l ka l en fos fa taz düzey le 
r inde hafif y ü k s e l m e , % 4 0 ' ı n d a prote in e lek t ro fo rez inde 
l a t e r a l i z e b i r b a n d v e y a s p i k e g ö r ü l ü r . H a s t a l a r ı n 

%5 ' i nde s tea tore vardı r . İdrar sed im inde ami lo id f ibri l-
leri görülebi l i r . S e k o n d e r ami lo idoz is te altta ya tan h a s 
ta l ığa ait labora tuar bu lgu lar ı d a h a ön p landadı r (7). 

AMİLOİDOZİS İN TEDAVİSİ 
A m i l o i d o z i s i n tedav is i henüz ta tminkar deği ld i r . T e 

d a v i d e ko lş is in , d imet i lsu l foks i t , m e l p h a l a n p r e d n i s o n e 
k o m b i n a s y o n u v e b a z ı p r o t e i n a z i nh i b i t ö r l e r i k u l l a 
nı lmaktadı r . S e k o n d e r am i lo idoz i s vaka la r ında al t ta y a 
tan kronik in f lamatuvar o lay ın tedav is iy le am i l o i doz i s i n 
p r o g r e s y o n u durduru lab i l i r hat ta ami lo idoz is ger i leyeb i l i r 
(28-34) . S e k o n d e r a m i l o i d o z i s t e al t ta y a t a n i n f l a m a 
tuvar o lay tedav i ed i lmed iğ i ha lde ami lo idoz is te s p o n t a n 
ge r i l eme o l duğunu idd ia e d e n yayın lar vardı r (35). 

S e k o n d e r ami lo idoz i s te ençok ku l lanı lan i laç K o l s i -
sin 'dir . 1-2 m g / g ü n gibi çok küçük d o z l a r d a ko lş is in le 
ami lo idoz is in i ler ley iş in in du rdu ru lduğu ve g e r i l e m e s a ğ 
landığını b i ld i ren ça l ı şma la r mevcut tu r (36 40). intermit-
tan v e y a sürek l i , prof lakt ik düşük d o z kolş is in t edav i s i 
ile özel l ik le F M F ' l i h a s t a l a r d a baş langıç tak i p ro te inü r i -
nin kaybo lduğunu ve no rma l s e r u m protein düzey le r in in 
sağ landığ ın ı ve a tak say ıs ın ın bel i rg in azaldığını b i ld i ren 
rapor lar mevcut tu r (41,42) . 

A raş t ı rmac ı la r ın ç o ğ u n l u ğ u F M F ' t e sürek l i d ü ş ü k 
d o z kolş is in tedav is in i önermek ted i r le r (36-38). 

P r i m e r am i lo idoz i s te tedav i Ig hafif z inc i r p rekür -
sör ler in in sen tez i n i d u r d u r m a y a yönel ik t i r . B u a m a ç l a 
Mul t ip le M y e l o m a t edav i s i nde de kul lanı lan M e l p h a l a n -
P r e d n i s o n e k o m b i n a s y o n u , M e l p h a l a n 6 m g / g ü n 7 g ü n 
ve P r e d n i s o n e 100 m g / g ü n 5 g ü n sürey le şek l i nde ay 
lık in terva l le r le u y g u l a n m a k t a d ı r . Ky le ve a r k a d a ş l a r ı 
m e l p h a l a n - p r e d n i s o n e ' n u n Ko lş is in ile ka rş ı laş t ı r ı lma l ı 
ça l ı şma la rda d a h a y ü k s e k o r a n d a surv ive sağ land ığ ın ı 
göstermiş lerd i r (43). 

M e l p h a l a n - P r e d n i s o n e k o m b i n a s y o n u s e k o n d e r 

ami lo idoz is te başar ı l ı bu lunmamış t ı r (43,44). 

Dimet i lsu l foks i t p r imer ami lo idoz is te yarar l ı b u l u n 
mad ığ ı ha lde s e k o n d e r am i l o i doz i s te sübjekt i f i y i l eşme 
yan ında renal f o n k s i y o n l a r d a d ü z e l m e sağ lanmış t ı r (45). 

A m i l o i d o z i s e bağl ı d i renç l i d ia re le rde soma tos ta t i n 
anolog lar ı ile i sha lde dramat ik bir iy i leşme sağ land ığ ı 
bi ldir i lmişt ir (46). 
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Öze l l i k l e t ü b e r k ü l o z ' a s e k o n d e r G İ S a ın i l o i doz i -
s i nde e p s i l o n am inokap ro i k asi t g ib i p ro te inaz inhibi tör-
lerinin başar ı l ı o l duğu bi ld i r i lmektedir (47). 

C r o h n has ta l ığ ında am i l o i doz i s i n kontro l a l t ına a l ın 
m a s ı n d a ce r rah i r e z e k s i y o n u n e n d i k a s y o n u k o n u s u n d a 
tar t ışmalar vardı r . Ç ü n k ü b u v a k a l a r d a r e z e k s i y o n s o n 
rası rena l ye tmez l iğ in p r o g r e s y o n u n u n hız landığ ı v e y a 
henüz o l m a s a bi le renal ye tmez l i ğe n e d e n o lduğu bi ldi
r i lmektedir . R e z e k s i y o n sonras ı k o m p l i k a s y o n gö rü lme
s ine r a ğ m e n r e z e k s i y o n u n yara r sağ lamad ığ ın ı b i ld i ren 
yay ın la r da vard ı r (48). 

A n c a k ami lo idoz is l i h a s t a l a r d a tedav iy i değer lend i r 
m e k çok zo rdu r . K las i k test ler le in t racel lü ler , infiltratif 
öze l l i k tek i am i l o i d m a d d e s i n i n ö l ç ü l e b i l m e s i m ü m k ü n 
deği ld ir . K o n g o R e d U p t a k e testi ( P a u n z Test i ) sens i t i -
vite ve spes i f i tes i düşük bir testtir. B u n u n d ış ında a m i -
l o i d o z i s n a d i r e n s p o n t a n r e m i s y o n gös te reb i l i r . Y i n e 
ami lo id depo la r ın ın o r g a n d a n o r g a n a farkl ı dağ ı l ım ı , l a 
b o r a t u a r v e k l in ik b u l g u l a r d a d ü z e l m e o l d u ğ u h a l d e 
a m i l o i d d e p o l a r ı n d a a r t ı ş ın d e v a m e t m e s i t e d a v i n i n 
değer lend i r i lmes in i zorlaştırabi l i r . 
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AMİLOİDOZİSTE 
PROGNOZ VE SAĞKALIM 
Çeşit l i se r i l e rde teşh is sonras ı o r t a l ama s a ğ k a l ı m 

değ iş ik bi ld i r i lmektedir . O r t a l a m a o la rak t ü m se r i l e rde 
pr imer ami lo idoz is l i v a k a l a r d a vaka la r ın %50 ' s i 1.yılın 
s o n u n d a , %25 ' i 3.yı l ın s o n u n d a %15 ' i 5.yı l ın s o n u n d a 
yaşıyor o lup, o r t a l ama sağka l ım yak laş ık o larak 14 ay 
dır. A L v e M M birl ikte o lan v a k a l a r d a sağka l ım çok d a 
ha kö tü o lup 4 -6 ay kadard ı r (7 ,11,19,21) . 

Kron ik in f lamatuvar o l a y l a r a s e k o n d e r am i l o i doz i s 
ge l işen v a k a l a r d a rena l f onks i yon bozuk luk la r ına bağ l ı 
o la rak sağka l ım bel i rg in kö tü o l m a k l a birl ikte altta ya tan 
has ta l ığa bağl ı değ işmekted i r . A n c a k s e k o n d e r am i l o i do -
z is te sağka l ım p r imere o ran la bel i rg in d a h a iyidir. 

Bir ça l ı şmada m a l a b s o r p s i y o n l u 10 h a s t a d a o r ta 
l a m a sağka l ım 7.7 ay b u l u n m u ş o lup bu kötü sağka l ım 
m a l a b s o r p s i y o n u n yaygın hasta l ığ ın öneml i bir göster 
ges i o l duğuna bağ lanmaktad ı r . 

Am i l o i doz i s l i h a s t a l a r d a ö l ü m neden le r i a r a s ı n d a 
% 4 0 ile ka rd iak ö lümle r baş ta g e l m e k t e , bunu rena l 
bozuk luk la r ve in feks iyon lar i z lemekted i r (7). 
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