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OZET

Utkemizde kronik inflamatuvar hastahklarin komplikasyonlarmndan olan sekonder amiloidoza
sik¢a rastlanmaktadir, Genellikle, bobrek, kalp, karacifer, gastrointestinal sistem, ofonom ve
periferik sinir sistemi ile deri tutulumu &n plandadir, Akciger amiloidozisi sekonder amiloido-
zun nadir goriilen tutulumudur., Akcigerde trakeobrongiyal, diffiiz alveoler-septal ve noditler
parenkimal tutulum olabilmektedir. Burada eforda nefes darlifit yakimmast ife gelen olguda in-
vaziv yontemler ile desteklenen diffiiz alveoler-septal amiloidozis olgusu sunulmugtur,

Anahtar kelimeler: Sekonder amiloidoz, akciger, invaziv yGntemler

SUMMARY

A Rare Clinical Presentation Of Secondary Amyloidosis. Secondary amyloidosis presenting
as a conseguence of chronic inflammatory diseases, is frequently encountered in our couniry.
Renal, cardiac, gastrointestinal, lHver, skin, autonomic and peripheral nervous system involve-
mends are ustally observed. Pulmonary involvement of secondary amyloidosis is a rare clini-
cal presentation. Pulmonary involvement can be classified into trachea-bronchial, diffuse pul-
monary alveolar-septal and nodular parenchimal forms, Here we presented the case with exer-
tional dispnea who was diagnosed pulmonary involvement of secondary amyloidosis, diagno-
sed with invasive methods.
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GIRIS

Amiloidoz morfolojik dzelliklerle tanimla-

nan bir grup hastahfin genel terimidir. Mor-
folojik ve ultrastriiktiirel &zellikleri ¢ok iyi
belirlenmis protein benzeri bir maddenin
ekstraselliiler alanda birikimi ile hastaliklar
ortaya ¢ikar {1:2), Amiloid birikimleri, 7.5-10
nm genigliginde, sert, lineer, dalianmayan
uzun fibrillerden olugur @), Amiloidozun kli-
nik smiflamas: 1990 yilindan beri, primer,
sekonder, heredofamilyal, lokalize, senil ve
diyalize bagli amiloidoz olarak yapilmakta-
dir @),

Ulkemizde kronik inflamatuvar hastaliklarin
komplikasyonu olarak bildirilen sekonder
amiloidoz sikga goriilmektedir (1, Sekonder
amiloidozda bébrek, kalp, karaciger, gastro-

intestinal sistem, sinir sistemi ile deri tutulu-
mu ve bu sistemlere bagh semptom ile bul-
gular 6n plandadir 33, Solunum sistemi tu-
tulumu sisternik hastahm bir pargasi olabi-
lecegi gibi primer amiloidozisin tek bulgusu
da olabhilir,

OLGU SUNUMU

40 yagmnda erkek hasta. Nefes darhigi, karin-
da ve bacakta siglik yakinmas: ile Nefroloji
servisimize interne edildi. 32 yildan beri Ai-
levi Akdeniz Atesi nedeniyle 150 mg/giin
colcicum dispert tedavisi ile izlenmekte olan
hastaya 15 yil dnce proteiniirisi nedeniyle
bébrek biyopsisi yapilmig. Renal amiloidoz
saptanan hastanin son bir yildir giderek artan
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Akciperde Miliyer Yayilimh Selkonder Amilotdoz Olgusa

nefes darhif1 olmus ve bu gikayeti Sekil 1. PA Akciger grafisi
tedavi ile gerilememis, P SN

Fizik muayenede, pretibial gode bi-
rakan sert 6demi mevcuttu. Solu-
num sisteminde DSS:32 iken her
iki hemitoraksta yaygin sibilan ron-
kiis saptandi. TA: 160/90 mmllg,
NDS: 110/R idi. Prekordiyum mua-
yenesinde S1 ve S2 normal ve tiim
odaklarda 2/6 siddetinde midsisto-
lik sufl saptandi. Sindirim sistemin-
de batin distandii gériiniimde, de-
fans ve rebound yok, umbilikusun 2
cm altinda agiklifl yukan bakan
matite saptandi. Traube agik, dalak
ele gelmiyordu, Karaciger alt kena-
11 kot kavsini 4 cm agiyor; orta sert-
likte ve agrisiz idi. Diger sistem
muayenelerinde bir dzellik yoktu. Yaygin mikronodiiler tutilum ve kardiyotorasik indekste artiy

Hastanmn laboratuar degerleri tablo- goriildi (Sekil 2).

da gosterilmigtir (Tablo 1}.
Elektrokardiyografik incelemesinde sol

PA Akciger (AC) grafisinde parankimde ventrikiil hipertrofi kriterleri ve lateral deri-
yvaygin mikronodiiler lezyonlar ve kardi- vasyonlarda T dalga negatiflii saptandi.
yotorasik indekste kalp lehine artig saptandi Ekokardiyografik incelemede tiim kalp bog-
(Sekil 1). Bilgisayarli akcifer tomog- luklarinda genigleme, sol ventrikiil hipertro-
rafisinde bilateral iist loblarda havalanma ar- fisi, hafif sol ventrikiil sistolik disfonksiyonu
tig1 ile sag orta lob medial segmentte ve bi- ile 1 () mitral ve trikiispid yetersizlikleri
lateral alt lobta interlobuler septal kalin- saptandi. Sol ventrikiil ejeksiyon fraksiyonu
lagma izlendi. Sag akcifer alt lob ve sol AC %55 olarak bulundu. Sonuclar hipertansif
posterobazalde buzlu cam tarzinda opasite kalp hastalifinda ve amiloid gibi madde biri-

Tabfo 1, Laboratuar ve solunum fonksiyon test sonuglar

BUN: 63 mg/dl Kreatinin:2.9 mg/dl

Urik asit: 11.5 mg/dl GFR: 27 mi/dk

Esbach: 5 grfgiin Idrar sedimenti:15-20 eritrosit,8-10 16kosit,
FVC: 2.14 L(%49) FEV: 1.32 L(%37)

FEV/EFVC: %62 FEF 25759 0.63 L/sn(%34)

DLCO: 10 ml/dk/mmHg(%33) DLCO/VA: 2.89 Lidk/mmHg(%48)

GFR: Glomeriil filtrasyon izt
FVC: Zoriu vital kapasite
FEVI: Birinci saniyedeki zorlu ekspiryum hacmi
FEF25-75%: Zoriu vital kapasitenin %25-75" ndeki akim hizt
DLCO: CO akciger difiizyon kapasitesi
416 DLCOIVA: Alveol ventilasyonuna gére ditzeltilmiy difiizyon kapasitesi
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Sekit 2. Bilgisayarl: akcifer tomografisi Radyolojik inceleme sonuglart ile

S B interstisyel akciger hastaligi dii-
gliniilerek, yapilan solunum fonk-
siyon testlerinde u¢ hava yolu
obstriiksiyonun eglik ettifi rest-
riktif solunum fonksiyvon bozuk-
lugu saptandi. Bronkoskopik in-
celemede endobrongiyal lezyon
saptanmadi. Transbrongiyal bi-
yopside akciger dokusunda alveol
septumlari ve damar cidarlarinda

Kongo kirmiz ile turuncu kirmizi
renkfe boyanan, permanganat mu-
amelesi ile kaybolan madde biri-
kimi gozlendi (Sekil 3,4) ve Ami-
loidoz {AA) tanisy kondu.

TARTISMA

Sekonder amiloidozun karakteris-
tik fibrillerini karacigerde yapilan
serum AA proteini olusturur ),
kime bagh olabilecegi igin ayirici tan: kesin Bu proteinin yapimu 6zellikle inflamasyon
olarak yapilamadi. ve malignite varlifinda artar. Dolayisiyla

Ust loblarda havalanma artigt ve alt loblarda buzlu cam goriiniimii

Sekil 3. Transbrongiyal biopsi materyali

Interstisyumda kongoe karmuzist ile boyanma gosteren madde birikimi Kongo Kirnuzist, x500 417
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Sekil 4, Transbronsiyal biopsi materyak

Perivaskiiler madde birikimi Kongo Kirnuzist, x500

bagta tiiberkiiloz (%10-20) olmak iizere kro-
nik infeksiyonlar, kronik inflamatuvar ve ne-
oplastik hastaliklar sekonder amiloidoza ne-
den olabilirler @3,

Ailevi Akdeniz Atesi AA-amiloidozunun en
onemli nedenlerinden biridir (1.3), Klinik ola-
rak iki fenotipik tarzda kargmmiza ¢ikar. Bi-
rincisinde ¢ocukluk veya ergenlik dénemin-
de tekrarlayan peritonit, plorit veya sinovit
ataklan gozlenir ve takiben ilerleyen yillarda
babrek tututumu gergeklesir @, ikinci form-
da ise bdbrek problemleri ataklardan dnce
ortaya ¢ikar ve uzun siire hastaligin tek be-
lirtisi olabilir 1), Olgumuzda ¢ocukluk dé-
neminde baglayan ataklardan sonra bébrek
tutulumu gelismisti.

AA-amiloidozunda klinik belirtiler en ¢ok
bobrek tutulumuna bagli olarak gelisenlerdir
(1), Daha sonra gastrointestinal tutulum ne-
deniyle diyare, konstipasyon ve malabsorb-

siyon siklikla goriilebilir (U, Diger sistemlere
ait belirtiler geri planda kalabilir. Akcifer
tutulumu hastaliga eslik etmesine ragmen
nadiren belirti verebilir ¢-5:67.8) Bizim has-
tarmzin bagvuru nedeni olarak sohinum sis-
temine ait bulgular 6n planda idi. Sekonder
amiloidoza baglh akciger tutulumunda rad-
yolojik bulgu olmakta ancak geneilikle solu-
num fonksiyon testleri ve difiizyon kapasite-
si normal bulunmaktadir @, Daha az olguda
ise obstriiksiyon bulgulari ve difiizyon hatasi
6n plandadir 19, Bizim olgumuzda ug¢ hava
yolunda belirgin obstriiktif solunum fonksi-
yon bozuklugu ve difiizyon kapasitesinde
diigiikliik saptanda.

Sonug¢ olarak solunum problemleri olan se-
konder amiloidozlu olgularda solunum fonk-
siyonlarinin ve diffiizyon kapasitesi 6l¢iimii
yapiimali ve &lciim degerleri diigiik oldu-
gunda akciger tutulumu akla getirilmeli ve
aragtirilmahdir,
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