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miloidozis, primer ya da çeşitli hastalıklara 
sekonder olarak anormal protein yapısındaki 
amiloid denilen maddenin dokularda ve or-

ganlarda birikimi ile karakterize bir hastalıktır.1 Ami-
loid ana bileşeni fibril proteinden oluşur, diğer 

bileşenler amiloid p bileşeni, glikozaminoglikanlar 
ve apoE lipoproteindir.2 Hastalığın patogenezinde, 
birtakım protein ve protein öncülerinin yanlış katlan-
ması sonucu çözünmez amiloid hâline gelerek hücre 
dışı dokularda birikmesi yatmaktadır.3 Sistemik ve lo-
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ÖZET Amiloidozis, primer veya sekonder nedenlerle amiloid adlı pro-
teinöz bir maddenin dokularda ve organlarda birikimi ile karakterize 
bir hastalıktır. Primer sistemik amiloidozis nadir görülen bir amiloidoz 
formudur ve tek başına olabileceği gibi plazma hücre diskrazileri ile 
bir arada da olabilir. Plazma hücre diskrazilerinden biri olan multipl 
miyelom (MM) birçok deri bulgusuna yol açabilir, hastaların %30-
40’ında amiloidoz geliştiği görülmüştür. Deri tutulumu varlığında eki-
moz, peteşi gibi hemorajik lezyonlar ve  mumsu, düzgün, parlak papül, 
nodüller izlenir. Kutanöz lezyonlar en sık yüz ve intertriginoz bölge-
lerde görülür. Amiloidoz şüphesi varlığında mutlaka çoklu biyopsiler 
yapılmalıdır. Yetmiş bir yaşında kadın hasta, yaklaşık 1 yıldır mevcut 
olan ve giderek artan seyirde ekimoz, purpura ve papüllerle karakte-
rize lezyonlarıyla kliniğimize başvurdu. Alınan deri ve jinjiva biyopsi-
siyle amiloidoz tanısı koyulan olgu, yapılan serum ve idrar elektroforezi 
ve kemik iliği biyopsisiyle MM tanısı almıştır. Bu çalışmada, deri bul-
guları ile tanı koyulan primer sistemik amiloidoz ve MM olgusunun 
sunulması amaçlanmıştır. 
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ABS TRACT Amyloidosis is a disease characterized by accumula-
tion of a proteinous substance called amyloid of tissues and organs 
for primary or secondary reasons. Primary systemic amyloidosis is a 
rare form of amyloidosis and may present alone or in combination 
with plasma cell dyscrasias. Multiple myeloma (MM), one of the 
plasma cell dyscrasias, may lead to many skin manifestations, and 
amyloidosis develops in 30-40% of patients. In the presence of skin 
involvement, hemorrhagic lesions such as ecchymoses, petechiae, and 
waxy, smooth shiny papules, nodules are observed. The cutaneous le-
sions occur most frequently on face and intertriginosis sites. Multiple 
biopsies should be performed in case of suspected amyloidosis. A 71-
year-old female patient admitted to our clinic with lesions character-
ized by ecchymoses, purpura and papules, which have been present 
for nearly 1 year. The patient was diagnosed with amyloidosis by the 
skin and gingiva biopsy, serum and urine electrophoresis and bone 
marrow biopsies yielded the diagnosis of MM. We present a case of 
primary systemic amyloidosis and MM diagnosed by skin findings. 
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kalize amiloidoz olmak üzere iki farklı başlıkta ince-
lenmektedir. Sistemik formunda birden fazla organ 
tutulumu mevcut iken, lokalize tipinde tek bir or-
ganda (mesane, deri, akciğer) birikim tespit edilir ve 
sistemik tutuluma ait bulgulara rastlanmaz. Sistemik 
amiloidoz ise kendi arasında primer ve sekonder ola-
rak ikiye ayrılır. Sekonder sistemik amiloidoz; kro-
nik inflamasyon, kronik enfeksiyon, otoinflamatuar 
hastalıklar, hemodiyaliz, Alzheimer hastalığı gibi bir-
çok nedene bağlı olarak gelişebilir.1,3 Primer sistemik 
amiloidoz ise nadir görülen bir amiloidoz formudur 
ve tek başına olabileceği gibi plazma hücre diskrazi-
leri ile bir arada da olabilir. Bu plazma hücre diskra-
zilerinden biri anormal plazma hücre 
proliferasyonuyla seyreden multipl miyelom 
(MM)’dur.3,4 Bu çalışmada, deri bulguları ile tanı 
konan primer sistemik amiloidoz ve MM olgusunun 
sunulması amaçlanmıştır. 

 OLGU SUNUMU  

Yetmiş bir yaşındaki kadın olgu, yaklaşık 1 yıldır göz 
etrafında morarma şikâyetiyle kliniğimize konsülte 
edildi. Bir yıl önce göz etrafında başlayan şikâyetleri; 
boyun, kollar, meme ve göbek altına da yayılmıştı ve 
olgu lezyonlarının iyileşip aynı yerlerde tekrar çıktı-
ğını ifade etmekteydi. Olgunun öz geçmişinde diabe-
tes mellitusu mevcuttu, bu nedenle oral metformin 
1.000 mg/gün kullanmaktaydı. Olgunun son zaman-
larda artan hâlsizlik ve yorgunluk haricinde başka bir 
şikayeti yoktu. Mevcut şikâyetlerle başvurduğu da-
hiliye bölümünce tetkik edilen olgunun, o dönemde 
kolundaki purpurik lezyondan alınan deri biyopsisi 
sonucu vaskülit ile uyumlu olarak bulunmuştu. 
Ancak, vaskülite yönelik verilen tedaviye yanıtsızlığı 
nedeni ile olgu kliniğimize tekrar konsülte edilmişti. 
Olgunun dermatolojik muayenesinde; göz etrafında, 
boyunda, göğüs altlarında ve inguinal bölgede dü-
zensiz sınırlı, basmakla solmayan viyolase renkte, de-
ğişik çaplarda peteşi, purpura ve ekimotik lezyonlar 
izlendi (Resim 1, Resim 2). Her iki göz kapağında, 
burun köşelerinde ve sol dudak köşesinde deri ren-
ginde milimetrik grupe papüller izlendi (Resim 3). 
Oral mukozada, bukkal alanda viyolase renkte, dü-
zensiz sınırlı maküller ve dil üzerinde özellikle late-
ral kenarda, deri renginde milimetrik papüllerin bir 
araya gelerek oluşturduğu plaklar ve orta hatta lineer 
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RESİM 1: Meme altında düzensiz sınırlı, basmakla solmayan viyolase renkte pe-

teşi, purpura ve ekimotik lezyonlar.

RESİM 2: Yer yer hemorajik alanlar içeren orbitayı çevreleyen lezyon (rakun gözü).

RESİM 3: Göz kapağında, burun köşelerinde ve sol dudak köşesinde deri ren-

ginde milimetrik grupe papüller.



fissür izlendi (Resim 4). Amiloidoz ön tanısı ile alı-
nan deri biyopsisinde, dermiste eozinofilik amorf ma-
teryal birikimi saptandı, ancak amiloid boyaları ile 
boyanmaması üzerine alınan jinjival biyopsi örne-
ğinde kristal viyole ile boyanma tespit edilerek ami-
loidoz tanısı doğrulandı (Resim 5). Olgunun yapılan 
tetkiklerinde, kan sayımında anemi (Hb:8,3 g/dL 
N:11,7-15,5) ve trombositopeni (140.000/L 
N:150.000-372.000) saptandı. Yirmi dört saatlik idrar 
incelemesinde; mikroalbuminüri, idrar protein ve im-
münfiksasyon elektroforezinde monoklonal lambda 
bandı izlendi. Serum immün elektroforezinde %10 

M proteini, immünfiksasyon incelemesinde immü-
noglobulin G-lambda bandı ve lambda hafif zinciri 
1.396 mg/dL (N:<150) saptandı. 

MM açısından hematoloji bölümüne konsülte 
edilen olguya, kemik iliği aspirasyon biyopsisi ya-
pıldı ve %20 oranında bir kısmı çift nükleuslu olan 
atipik plazma hücre infiltrasyonu görüldü. Bu veriler 
doğrultusunda olguya MM tanısı koyuldu. Olguda 
kardiyak tutulum açısından ekokardiyografi yapıldı 
ve herhangi bir kardiyak tutulum saptanmadı. Akci-
ğer grafisinde patolojik bir bulgu saptanmadı. Kara-
ciğer tutulumuna yönelik abdomen ultrasonogra- 
fisinde hepatomegali izlenmedi. Yapılan elektromi-
yelografi sonucu ise nöroloji hastalıkları bölümüne 
danışıldı ve sonuç; olgunun periferal nöropatisinin 
mevcut olduğu, fakat bilinen diabetes mellitusu ol-
duğundan, nöropatinin diyabete veya amiloidoza 
bağlı olarak gelişebileceği ve bunun ayrımının yapı-
lamayacağı şeklinde yorumlandı. Olguya hematoloji 
bölümü tarafından kemoterapi planlandı ve 2 kür 
bortezomib, deksametazon ve ayda bir zoledronik 
asit tedavisi alan olgunun 2. kür sonrasında kaybe-
dildiği öğrenildi. 

 TARTIŞMA 

Amiloidoz, dokuda ve organlarda amiloid fibrillerin 
depolanmasıyla karakterizedir ve primer olabileceği 
gibi altta yatan birçok hastalık nedeni ile de oluşabi-
lir.1 Amiloidin ana bileşeni fibril proteindir; diğer bi-
leşenler amiloid p bileşeni, glikozaminoglikanlar ve 
apoE lipoproteindir.2 Hastalığın patogenezinde bir-
takım proteinlerin anormal katlanması sonucu olu-
şan amiloid hücre dışı dokularda fibril olarak birikir. 
Bu proteinler stabil değillerdir ve dokuda depolan-
maya başlarlar.3 Amiloidoza yol açabilen 31 farklı 
protein tespit edilmiş olup, biriken proteine göre sı-
nıflandırılmaktadır.1,3 Amiloidoz sistemik ve lokalize 
olmak üzere iki farklı başlıkta incelenmektedir. Sis-
temik formunda birden fazla organ tutulumu mevcut 
iken, lokalize tipinde tek bir organda (mesane, deri, 
akciğer) birikim tespit edilir ve sistemik tutuluma ait 
bulgulara rastlanmaz. Sistemik amiloidoz ise kendi 
arasında primer ve sekonder olarak ikiye ayrılır. Se-
konder sistemik amiloidoz kronik inflamasyon (Ro-
matoid artrit, osteomiyelit, hidradenitis supurativa, 

Betül ERDEM ve ark. Turkiye Klinikleri J Dermatol. 2020;30(1):30-4

32

RESİM 5: Jinjival biyopsi örneğinde kristal viyole ile yapılan boyamada üst der-

miste pembe amorf kitleler (kristal viole*40).

RESİM 4: Dil lateral kenarda milimetrik papüllerin bir araya gelerek oluşturduğu 

plaklar ve orta hatta lineer fissür.   



AA tipi), kronik enfeksiyon (tüberküloz, AA tipi), 
otoinflamatuar hastalıklar (Ailevi Akdeniz ateşi, 
Muckle-Wells Sendromu, AA tipi), hemodiyaliz (β2-
mikroglobulin tipi), Alzheimer hastalığı (Aβ tipi) 
gibi birçok nedene bağlı olarak gelişebilir.1,3 Primer 
amiloidosis ise altta yatan herhangi bir hastalığa 
bağlı olmaksızın veya plazma hücre diskrazilerine 
bağlı olarak gelişebilir. Plazma hücre proliferatif bo-
zuklukları, klonal plazma hücrelerinin anormal ço-
ğalmasıyla seyreden bir B hücre lenfoid neoplazma 
grubudur. Bu hastalık grubuna ait MM’li hastalarda 
birçok kutanöz bulguya rastlanır, hastaların %30-40 
kadarına subklinik primer sistemik amiloidozis eşlik 
edebilir.3,4 Yapılan bir çalışmada, primer sistemik 
amiloidosisle takipli 494 vakanın yalnızca %13’ü 
MM ile ilişkili bulunmuştur.5 Biriken amiloid tipi 
amiloid hafif zincirdir. İmmünglobulin hafif zincir-
lerinden, aminoterminal parçasından veya her iki-
sinden oluşur. İmmünglobulin salgılayan plazma 
hücreleri tarafından yapılır. Waldenström makroglo-
bulinemisi, soliter plazmasitom, ağır zincir hastalığı 
primer amiloidozise neden olabilen diğer plazma 
hücre diskrazileri arasında sayılabilir.1,3,5,6 Primer sis-
temik amiloidozisin deri bulguları, esas olarak der-
miste amiloid birikimine bağlı oluşan papüller ve 
amiloidin damar duvarını atake ederek hasarlama-
sına bağlı gelişen hemorajik lezyonlarla karakterize-
dir. Deri genel olarak mumsu bir görünüşe sahiptir 
ve küçük bir travmayla veya kendiğilinden kolayca 
kanar. Hemorajik lezyonlar, orbita etrafında ekimo-
tik görünüm (Rakun gözleri), papül, plak, nodül, pe-
teşi ve purpuralar tespit edilebilir. Tırnakta birikim 
distrofilere neden olabilir, skleroderma benzeri deri 
kalınlaşması, alopesi ve büllöz lezyonlar görülebi-
lir.1,4,7,8 Deri lezyonları yüz, göz kapağı, dudak, dil, 
bukkal mukoza ve intertriginöz alanlara yerleşir.5,8 
Olgumuzda da burun ve dudak köşelerinde, oral mu-
kozada, göz etrafında tanımlanan lezyonlara benzer 
lezyonlar saptadık. Makroglossi, hastaların yaklaşık 
%10’unda görülür ve karpal tünel sendromu ile bir-
likte tespit edilirse amiloidoz araştırılması gerekir.5 
Olgumuzda, dilde deri renginde papüller ve fissür iz-
lenmesine rağmen, makroglossi ve karpal tünel sen-
dromu saptanmadı. Cilt haricinde kalp, böbrek, 
periferik sinir, karaciğer en sık tutulan organ ve do-
kulardır. Özellikle kardiyak tutulum, hastalık morta-

litesinde en önemli role sahiptir.4,9 Histopatolojide, 
doku hematoksilen eozin ile boyandığında, dermiste 
veya kan damarlarının çevresinde eozinofilik, hiya-
linleşmiş materyal saptanır. Kongo-red ile boyamada 
ise polarize ışık altında elma yeşili renginde polari-
zasyon verir.1,4,5,8 Hastalıkta tarama testi olarak 
serum immünfiksasyonu, idrarda immünfiksasyon 
ve serum serbest hafif zincir testi kullanılır.4,5 Şüp-
heli durumda abdominal yağ aspirasyonu veya 
kemik iliği biyopsisi ile amiloid birikimi tespit edil-
melidi.9,10 Eğer sonuç negatifse veya doğrulanma is-
teniyorsa organ biyopsisi alınabilir. En uygun yerler 
jinjiva, rektum veya cilttir.4,5 Olgumuzda yapılan deri 
biyopsisinde, amiloidozla uyumlu olarak dermiste 
eozinofilik amorf materyal birikimi saptanmasına 
rağmen, amiloid boyaları ile boyanma göstermedi. 
Olgunun klinik deri bulguları, eşlik eden MM tanısı 
olduğundan, tanı koyulabilmesi için olgudan jinjiva 
biyopsisi planlandı ve kristal viole ile boyanma 
ancak doku biyopsisi ile doğrulandı. Kumar ve 
ark.nın bildirdiği bir olgu sunumunda, 45 yaşındaki 
kadın hastada amiloidoz ön tanısıyla yapılan abdo-
minal yağ aspirasyon biyopsisinde amiloid depo-
sitleri izlenmezken, deri biyopsisinde hem 
depositler tespit edilmiş hem de Kongo-red ile po-
zitif boyanma gözlenmiştir.10 Bu nedenle, amiloi-
doz şüphesi olan hastalarda mutlaka multipl 
biyopsilerle tanı koyulmaya çalışılmalıdır. Histolo-
jik teşhis koyulduktan sonra, amiloid proteininin alt 
tipi immünohistokimyasal olarak veya kütle spekt-
roskopisi ile belirlenir.4,9 Tedavide sistemik ve topi-
kal kortikosteroidler, alkilleyici ajanlar (Melfalan) ve 
immünmodülatörler (Talidomid), bortezomib gibi 
proteozom inhibitörleri ve otolog veya allojenik kök 
hücre transplantasyonu uygun vakalarda kullanı-
lır.1,3,9 Olgumuza da hematoloji tarafından bortezo-
mid ve deksametazon tedavisi başlanmıştı fakat 
hasta 2 kür tedavi alabildi. 

Primer sistemik amiloidozun deri bulguları çok 
çeşitlidir ve birçok hastalığı taklit edebilir. Bu neden- 
le deri bulgularının bilinmesi, hastalığın yanlış tanı al-
masını ve tedavide gecikmeyi önleyecektir. Ayrıca, 
amiloid deride gösterilmesi zor bir proteindir, bu ne-
denle klinik şüphe varlığında mutlaka tutulum alanla-
rına yönelik çoklu biyopsiler yapılmalıdır, jinjiva 
biyopsisi de tanıyı doğrulamada önemlidir. 
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