ANKARA TIP MECMUASI (THE JOURNAL OF THE FACULTY OF MEDICINE) Vol. 33 : 525-530, 1980

COCUKLUK EVRESINDE AMILOID NEFROZ

Necmiye Tiimer*® Binnaz Ege** Ayten imamoglu®*
- Halif Ertué*'** - Ozden Tulunay*+*#

‘ Amiloidoz, bobrekler, karaciger, dalak, adrenaller, kalp gastrointestinal sis- -
tem ve kan damarlan gibi viicudun cesitii organlarinda, protein metabolizmas: ile
ilgili, hiicre dis1, eosinofilik-hyalen bir maddenin toplanmasi ile karakterize bir
grup hastaligt tanimlamada kullanilir. Ik defa Rokitanski ve Virchow tarafindan
tarif ediimistir (9,13,15,17).

Amilodiozun gesitli ‘bigimlerde smiflandirilmast bildirilmekte ise de en iyi st-
niflandirma klinik olarak; primer, familyal (famlial mediterranean fever, F.M.F)
ve sekonder olarak yapilmaktadir. Sekonder amiloidoz siiptirasyonla birlikte ya da
olmaksizm gesitli kronik hastaiiklarla birlikte bulunur, drnegin; akciger apsesi, ro-
matoid artrit, osteomiyelit, tiiberkiiloz, hodgkin. Primer tip, birlikte yada dnceden bir
hastaiik olmaksizin sthhatli kisilerde goriiliir. F.M.F. de ise, amiloid olusumu, bagim-
siz olarak genetik belirlenen karakter gosterir (otosomal resessif) (2,5,9,13,1 5,17).

' ‘Calismamiz, klinigimizde izlenen amiloid nefroz olgularmm sikligimi, klinik
ve laboratuvar Szelliklerini ve literatiirle karsilastirnimalarmi 1germekted1r

GEREC VE YONTEM

Calisma, 1976 - 1979 yillart icinde klini§imizde izlenen ve khmk ve labora-
tavar bulgular iie nefrotik sendrom tanisi alan hastalardan minimal degisimli- nef-
rotik sendromlu grup disinda, bSbrek biyopsisi uygulanan 90 olgudan amiloid nef-
roz tamst alan 15 olguyu igermektedir Hastalarin yaslart 7-14 yas arasmdadir.
Onbir olgu erkek, 4 olgu kizdir, olguiarm tiimiinde nefrotlk sendrom vardir. Ay- -
rica 4 olgu kronik bobrek yetersuhgmde idi.

Hastalara amiloid nefroz tanisi, perkiitan bobrek biyopsisi ile alman ve kon- .
go kirmizi, genition violet ile boyanan dokularn histolojik incelenmeleri ile konul-
du. Bobrek biyopsileri; modifiye Vim - Silverman bobrek biyopsi ignesi ile perkii-

' tan yapild. B1yops1 materyali % 70 - 80 lik etil alkolde tesbit ediidi.

BULGULAR

Tablo - 1 ve 2 de olgularimizin yas, cins dagilimlar, Snemli Klinik ve iabo-
ratuvar bulgular, resim 1 ve 2 de bobrek biyopsi orneklermm histolojik gdriinlim~-
leri gosterilmistir.
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Tablo - 1 : Olgular’in’ Anemnezindeki (?zellikler

Olgu Yineliyen Karin  Kronik _
No. Yasg ~ Cins Agrisive Ates . Hast. Akrabalik
1 10 B —_ - tbe. —_—
2 11 E . — — S+
3 11 E - — +
4 10 K + — —
5 13 B — — +
6 8 E + —— e
7 13 E S+ — —
8 12, E o+ — -
9 13 K — — T+
10 14 “K - — +
11 7 E — Tbe' -
12 12 E - Hodgkin =~ —
13 13 E S — _ + ..
14 2. E o —_—k
15 12 K + — —_

" Tablo - 2 : Onemii Klvin.ik ve Laboratuvar Bulgulari

3,2

Olgu K.C-Dalak  Kan Proteinleri  Ure Kreatin Koles.,
No. Odem KB Biiyiikliigii . Total ve Albumin m / 100 mi.
- : gr/ 100 ml. ,
1 4+ N + 4 41 20 18 09 . 260
2 + N -+ + 3,5 2,1 20 0.7 280
3 + N 4+ — 34 18 40 06 364
4 + 0 +  + 38 1,5 105 1.8 352
5 + N + — 39 .13 25 03 300
6 + N + + 3 22 13 1.1 379
7 + N ~— — 38 1,5 38 0.56 380
8+ N + — 43 1,7 15 044 260
9 +. 1.+ — 34 14 120 22 250
10 + r — — 42 2 200 75 400 .
11 + N == — 3 1.8 24 05 360
2 + N + + 4 16 80 18 240
13 + N + + 41 1,3 30 09 260
14 + N — — 28 09 3 12 320
15 + N + + 12 25 1.1 330
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Resim 1 : Belirgin interstisyel mononiikleer infiltrasyon, tubuler atrofi ve glomerliller de ba-
zilarini tamamen ortadan kaldiran amiloid birikimi (H - E, 40 X). ‘

9 s

Resim 2 : Bir glomeriilii tamamen ortadan kaldiran, digerinde nodiiler birikmeler gosteren
, amiloid, damar duvarinda (okla igaretli) amiloide bagl kalinlagma (H - E, 100 X).

TARTISMA

Amiioid nefroz sikligi, post mortem incelemelerde histolojik olarak % 0,4 -
0,5 olarak bildirilmektedir (15). Bobrek biyopsisi uyguladigimiz 90 olguda, 15
amiloid saptadik (% 16,6). Heptinstall, 100 bobrek biyopsisinde % 10 oraninda
amiloid bildirmsitir (15). Fakiiltemiz i¢ hastaliklar1 Kliniginde yapilan calismalar-
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da 500 bobrek biyopsi seusmde % 30 (10), ve 150 gocuk bobrek b1yops1 serisin-
~ deise % 24,7 oraninda amiloid bildirilmistir (11). .

Literatiirde sekonder amiloidozlu olgularda bobrek tutulmasi yakias1k 3/4
oranmda, primer bigimde 1/4 oraminda bildirilmektedir. F.M.F. 1i olgularda ise,
% 25 - 28 amiloid olusumu bildiriimektedir. Rukavina ve arkadaslarmm bildirdik-
leri- buyuk bir seride, bobrek tutulmas1 prlmer am1101dozlu 150 olguda % 217 dir.
1,5,7,9,13,14,15,16,17).

Onbes bbrek amiloidozlu olgumuzun 7’ sxnde yineliyen karm agrisi, ates,
kronik hastalik yada aiiede benzer hastalik Sykiisii yoktu ve primer amiloidozlu
grup olarak kabul edildi (% 46,6). Bes olgunun Gykiisiinde yineliyen karmn agri-
lar1 ile birlikte ates yiikselmeleri bildirilmekte idi. Ve kesin F.M.F. tanist olarak
izlenmislerdi. Bu grup da F.M.F. e bagl amiloidozlu grup olarak iziendi (% 33).
Amiloidozun sekonder bigimlerini bu giin nadir tﬂmasma karsin 15 olgumuzdan
2 si akciger tiiberkiilozu tedavisi gormekte idi, 1 olguda klinigimiz hematoioji
seksiyonunda hodgkin hastalig: tanst ile izlenmekte idi (% 20). Olgularimizda
* primer amiloid nefroz orami, literatiirde bildirilen orandan yiiksek bulunmustur.

Proteiiniiri; bébrek tutuimasmm en’ -olagan belritisidir ve giinde 4-20 gr arast = -
yada daha coktur. Senelerce tek renal belirti olarak gdriilebilir (1,2,3 ,9,10,15,16).
Olgularimizin tumunde nefrotik duzeyde @ gr/m2/24 saat den gok) proteunun’
vards.

Nefrotik sendrom siklig1 cesitli serllerde farklidir. Calkins ve arkadasiari, se-
konder amiloidozlu olgularda % S50 olarak bildirmislerdir (3) BlZIm olgularimi-
zin tiimiinde nefrotik sendrom bulunmakta idi.

Kan basincr yiiksekligi sik olmayan bir olgudur. Hastalar iik gbriildiigiinde
cogunlukla normotensifir, hastalik ilerledikce kan basmnct - diisme  egilimindedir.
Bell ve arkadaslari, gahsmalarlnda azotemik olgularn yaklasik yarisinda kan ba-
smer yiiksekligi bildirmislerdir (2,3,13,15,16). Bizim olgularimizdan 12’sinde kan
basimnci normal bulundu. Kronik bobrek yeters1711g1nde bulunan 4 olgunun ugunde
yiiksek idi.

Hepato-spienomegali amiloidozun olagan bulgularmdandir (2,3,5). BIZH’n ol-
gularimizdan ITinde karac1ger buyuklugu vardi. 6 olguda ayrica dalak buyuklugu
de birlikte idi.:

Kronik bobrek yetmezligi ile birlikte bulunan 4 olguda normokrom mormo-
siter anemi vard. ‘

Amiloid nefrozda makroskopik hematiiri nadirdir. Idrar sedimentinde mikros-
kopik hematiiri, graniiler sitendirler ve kimi kez yag silindrleri buunabilir (1,2,3,5,
15.17). Olgulartmizda makroskopik hematun yoktu. 4 olguda devamh mlkrosko-
pik hematun vard1.
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Literatiirde poliiir‘i ile bagliyan olgular bildirilmistir (4). Bizim olguiarimiz -
dan, bobrek yetmezligi ile birlikte olan 4 olguda idrar dansitesi diisiiktii, bobrek
yetersizigi oimaksizin nefrotik sendrom ile birlikte olan 1 olguda poliiiri Sykiisii
vard: ve idrar dansitesi diisiiktii. ,

Hastaligim kesin tamist, histolojik inceleme ile saglanir. Bobrek, karaciger ve
rektal biyopsilerin degeri bildirilmistir (3,5,13,14,15,16). Olgularimizda kesin tant
bobrek igne biyopsisi ile saglanmistir. '

Amiioid nefrozun prognozu iyi degildir. Nefrotik sendrom terminal fazin bag-
langicimi gosterir. Hastalar, genellikle nefrotik sendrom goriilmesinden sonra yak-
lasik 2-3 yil 4ya§ama'ktad1r (2,5,6,8,14,15). Bobrek yetersizilginde olan 4 olgumuz.
ve hodgkine hastaligma bagh amiioid nefrozlu 1 olgumuz Slmiistiir. '

Primer amiloidozunun tedavisi zor bir sorun olarak siirmektedir. Sekonder
amiloidozda, altta yatan progesin sagaltim ile iyilesmeler bildirilmistir. FMF. i
ve primer amiioidozlu olgularda sitotoksik ajanalar ve steroid ile kombine tedavi-
ler ile proteiniiride azaima ve bobrek yetersizliklerinde duraganlasma bildirilmis
isede, gercek ve siirekli iyilesmeler izlenememistir (6,8,15,16). Bir olgumuzda boy- .
ie bir tedavi uygulanmis ve olumlu sonug alinamamistir.

Literatiirde, F.M.F. amiloidozunda ve primer amiloidozda colchicine ile te-
davi sonucunda parsiyel basar: bildirilmistir (12,14,18). Primer amiloidozlu ve
F.M.F. amiloidozlu olgularimizdan 6 sinda coichicine tedavisi uygulanmis, izle-
nimleri muntazam yapilamadigindan kesin sonug elde edilememistir.

Amiloidoz da herediter gegis F.M.F. 1i olgularda bildiriimektedir (otosomal
resessif) (7,14,15,16,17,18); Primer amiloid nefroz olarak izledigimiz 7 olgunun
tiimiinde anne ve baba arasinda yakin akrabalik vard: (amca ve teyze gocukiari
v.s.). Bu hastalarin kardesleri incelenmediginden, otosomal ressessif gecisten soz et~
‘mek olast degildir. ‘ '

OZET

Bu calismada bdbrek biyopsisi ile amiloid nefroz tanisi alan 15 olgu incelen-
di. Olgularin Snemli klinik ve laboratuvar bulgular: tartisildi ve literatiir gozden
geciriidi. ‘

SUMMARY
Amyloié Nephrosis In Childhcod

In this study, 15 cases diagnosed as amyloid nephrosis by kidney biopsies
were examined, characteristic clinical and laboratory findings of the cases were
discussed and literature has been reviewed.
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