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OZET 

6,5-,yaşında iken FMF (Familial Mediterranean Fever) tanısı almış ve Colchicine 
tedavisine başlanmış olan 13 yaşındaki erkek çocuğun muayenesinde, 
hepatosplenomegali, pretibial ve skrotal ödem, idrar analizinde masif proteinüri 
saptanması üzerine yapılan renal biyopside interstisyumda amiloid birikimi 
gözlenmiştir. Amiloidozisin çocukluk çağında az görülmesi nedeni ile 
olgumuzun sunumu uygun görülmüştür. 

SUMMARY 

Secondary Amyloidosis 

The 13 years old male patient who had the diagnosis of FMF when he was 6½ 

years old and had been on colchicine therapy for 6 years, found to have 
hepatosplenomegaly, pretibial and scrotal edema on physical examination and 
massive proteinuria on routine urine analysis. Thereafter, renal biopsy 
performed and amyloid depositions were detected interstisially. As amyloidosis 
is a rare condition on childhood, we found suitable to report this case. 

. . 

GiRiŞ 

Amiloidoizis; beta konformasyon yapısında bir fibriler proteinin ekstraselluler 
olarak lokal veya sistemik depolanması sonucu oluşan hastalıklar grubudur (1). 

1842'de Rakitansky tarafından tanımlanmış, 1854'de Virchow dokularda 
toplanan maddeyi iyotla kolay reaksiyon vermesi nedeniyle nişastaya 
benzeterek, amiloid adını vermiştir. Tarihi önemi nedeniyle bu isim 
korunmaktadır. 1931'de Maghus Levi, amiloidosis ile Bence Jones proteini 
ilişkisini gözlemiş, 1940'da Apitz primer amiloidozlu hastaların kemik iliğinde 
anormal sayıda plazma hücresi bulunduğunu bildirmiştir. Sonraki yıllarda 
elektron mikroskopisi ile yapılan çalışmalar, amiloidozisde toplanan maddenin 
fibriler yapısını göstermiştir. Bugün klinik görünümüne bakılmaksızın 
depolanan amiloid maddenin farklı protein yapısında fibrillerden meydana 
geldiği bilinmektedir. Bu fibriller 7,5-10 nanometre çapında dallanma gösteren, 
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be1irsiz uzunlukta, congo-red ile boyandığında elma yeşili polarizasyon veren, 
beta ışınını kıran, tabaka teşkil eden yapılarda proteinlerdir (1). 

Son yı11arda amiloid konusunda en büyük ilerleme immunohistokimyasal 
yöntemlerle değişik klinik durumlarda saptanan fibrillerin protein yapısının 
farklı olduğunun gösterilmesidir(2,3). 

Amiloidozisin daha net bir şekilde anlaşılabilmesi için Tablo I'de patogenezisi 
ile tedavide kullanılan ilaçların etki alanlan özetlenmiştir(3). 

TABLO I:Amiloidogenesis ve Haçların Etkisi 

Romatizma] Hastalıklar 

Kronik antijenik uyan 

(otoimmun) 

T lenfosit fonksiyon bozukluğu 

Karaciğer 

hücresi 
Makrofaj 

aktivitesi 

SAA sentezi 

Lizozom proteolizi 

B lenfosit 
proliferasyonu 

Retikuloendotelyal sistem ve 
mezenşial sistem 

SAP Fibroblast 

Endotelyal hücre 
Azaltıcı ve arttırıcı 
diğer fk.ler 

Amiloid fibrili 

SAA :Serum AA proteini 
SAP :Serum ALP proteini 

DMSO:Dimethylsulphoxide 

Immunosupresif!er 
Kortikosteroid 
Penisilamin 

Colchicine 

Penisilamin 

DMSO 

Çocuklarda ve gençlerde amiloid hastalığının klinik sendromlarının özelliği 
Tablo II'de gösterilmiştir(4). 
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ülke insan1arında daha sık rastlandığı, örneğin % 20 Ermeni, % 20 Türk ve Arap 
ırkı bireylerini kapsadığı bildirilmektedir(7). Yılda yaklaşık 500 hasta yatan 
servisimizde senede 1 veya 2 FMF olgusu görülebilmekte olup, sunulan hasta 
son beş yıl süresinde gözlenen ilk renal amiloidoz olgusudur. 

Amiloid birikiminin oluştuğu böbrekler sıklıkla büyük olarak görülür(?). 
Olgumuzda renal ultrasonografide böbrek boyutları hastanın yaşına göre 
normalin üst sınırında, İVP'de boyutlar normali aşmaktadır. 

Renal amiloidozda yaklaşık % 20 olguda hipertansiyon gözlenir, olgumuzda 
henüz hipertansiyon gelişmemiştir. Böbrek fonksiyon1arı sıklıkla uzun süre 
normal kalırsa da bir kez bozulunca hızla böbrek yetersizliği gelişir(8). 

Hastada yaygın ödem, ağır proteinüri, hipoalbuminemi nefrotik sendrom tanısı 
için yeterlidir. 6,5 yaşlarında FMF tanımlanmış olması, nefrotik sendromun 
FMF'e sekonder böbrek amiloidozu olduğunu düşündürdü. Yapılan böbrek 
biopsisi ile konulan tanının doğruluğu kanıtlandı. 

Henüz tam tedavi edici bir yöntem bilinmemekle birJikte, amiloid tedavisinde; 
primer hastalığın tedavisi, renal fonksiyonların korunması, renal amiloidozun 
spesifik tedavisi, son dönem böbrek yetmezliğinin restorasyonu yöntemleri 
uygulanır( 4). 

Sekonder amiloidozun kontrolünde altta yatan hastalığın tedavisi önem taşır. 
Sıklıkla primer hastalığın remisyona girmesi ile amiloidozda da bir gerileme 
gözlenir. 

Renal amiloidozun spesifik tedavisinde çeşitJi ilaçlar tek başına veya kombine 
olarak kullanılmaktadır. Bun1ardan Colchicine FMF'nın ağn]ı ataklarını ön1emede 
ve amiloid insidansını düşürmede etkiJi olmuştur(4). 

Colchicine dışında sekonder amiloidozlarda olumlu sonuç veren tek terapötik 
ajan DMSO (Dimethylsulphoxide)'dur(9). DMSO invitro olarak amiloid 
fibrillerini eritme kabiliyetine sahiptir. Etki mekanizması henüz 
bilinmemektedir( 4). 

Renal amiloidozun tedavisinde, üremi ile ölüm kaçınılmaz bir sonuçtur. Böbrek 
yetersizliğine girmiş hastalarda uygulanacak tedavi ise hemodiyaliz ve 
transplantasyondur. Renal transplantasyon sonrasında 6 ay-10 yıl içinde 
transplante böbrekde amilod birikiminin görüldüğü bildirilmiştir(8,10,ll). 

Sonuç olarak; nefrotik sendrom klinik tanısı ile gelen hastalarda amiloidozisi, 
amiloidozis tanısı olan hastalarda da sekonder amiloid yapabilen hastalıkları 
düşünmek uygun olacaktır. 
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