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Amiloidosis, viicut organlarini degigik derecede tutan ve eozi-
nofilik bir materyelin ekstraselliller olarak dagilim gosterdigi tii-
berkiiloz, brongektazi, rheumatoid arthritis, lepra, tilseratif kolitis,
osteomiyelitis gibi kronik enfeksiyonlarin veya multipl myelom,
hodgkin hastalig1i gibi malign hastaliklarin seyri esnasinda zu-
hureden, bazan hi¢ bir predispozan faktor bulunmaksizin hasil ola-
bilen, birtakim genetik bozukluklara bagli olarak da zuhur edebi-
len serum ve immun globulinlerde’ artma ve ' disproteinemi gibi
kan proteinlerinin degisikliklerine, plazma hiicrelerinde ve retikii-
lo - endotelial hiicrelerde hasil olan anormalliklere, antijen - anti-
kor reaksiyonlarinda zuhur eden patolojik hallere bagli olarak hu-
sule geldigi kabul edilen bir hastaliktir.

Genetik defektten dolay: husule gelen «herediter amiloidosisis
diye isimlendirilen ve tipik ornegini Ailevi Akdeniz Hummasinin
tegkil ettigi bu gurup amiloidosiste amiloid materyeli arteriollerin
intimasinin altinda, konnektif dokuda, endothelial bazal membran-
da ve medianin diiz adele liflerinde dairevi flamantlar halinde bi-
rikirse bu tip herediter amiloidosise «Perireticulin amiloidosis»
denir. Sinir sistemi ve kalb tutan herediter amiloidosisde ise ami-
loid materyeli kollogen liflerin arasinda ve bu liflere paralel is-
tikamette flamantlar halinde bulundugundan dolay:1 «herediter pe-
ricollagen amiloidosiss ismi verilir.
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Primer veya idiopatik amilodosis ismi verilen ikinci gurupta
«underlying disease» olmaksizin nefropati ile miiterafik olanlari-
na «Perireticulins tip, malabsorbsiyon, kadiopati ve tiimbde benzer
gekilde olanlarina ise «Pericollagen» tip denir.

Sekonder veya akiz amiloidosis olarak taniman iiglincii gurupda
enfeksiyonlarin (tuberkuloz, osteomiyelitis gibi), rheumatoid art-
ritis ve neoplazmalarin (hodking, kanser) sebep oldugu amiloido-
zis «Perireticulin» tipte olup multiple myelom ile miigterek alan-
da ise «Pericollegans tiptedir (6, 7).

Memleketimizde bobrek hastaliklarinin etyolojik aragtirmasi
sirasinda amiloidin yiiksek bir insidansa sahip oldugu bariz bir
gercek olarak ortaya citkmaktadir. Bundan dolayl amiloidozisin
teshis metotlarm: tegkil eden Congo -red testi, dig eti, rektum ve
bobrek biopsileri yapmak suretiyle teshis koydugumuz 26 vak’a-
dan elde ettigimiz neticelerin mukayesesini yaparak bu metot-
larin amiloid teghisindeki degerini aragtirdik.

METOD

Congro -red testi Paunz's metodunun modifiye edilen teknigi ile 0,2
gr. Congro - red’'in 20 mil. apirojen distile sudaki eriyigiden kg. bagina 0,2 mil.
olarak interavendz enjekte edilmek suretiyle tatbik ‘edildi. 4 ncli ve ve 60 1nci
dakikalarda alinan serum numunelerinin 520 milimicronda optik dansiteleri
Sleiilmek suretiyle boyanin vitcutta tutulma degeri hesap edildi (1, 2, 3).

Sigmoidoskopi vasitasiyle rektumun 5-15 cm arasindaki kismindan nu-
muneler almmak suretiyle rektum biopsisi yapildl Aliman pargalar % 10 for-
malin icinde tesbit edildikten sonra gention -viole ve hemotoksilen - eozin
boylar: ile boyanmak suretiyle amiloid arandi.

Direkt batmn grafisi ve miisait vak’alarda pyelografi gekilmek suretiyle
bobreklerin lokalizasyonu yapildiktan sonra daba Onceki negriyatlarumzda
teknigini bildirdigimiz usul ile bbrek biopsisi yapildr (4, 5).

MATERYEL

Klinigimizde 1967-1970 yillari arasinda bobrek biopsisi yapilmak sure-
tiyle amiloid teghisi koydugumuz 26 vak’anin 12 sinde amiloid Ailevi Akde-
niz Hummasina, 7 vak’ada kronik enfeksiyonlara, 3 vak’ada da. Rheumatoid
arthritise ve 3 vak'ada da primer amiloidozise bagli idi. 1 vak'ada ise nefro-
tik sendromla seyreden ve sebebi belli olmayan amiloid vak’asi idi. Vak’alari-
mizim 15 ini erkek, 11 ini kadm, en kiigigli 12 yaginda bir erkek cocugu en
biiyligiinii de 60 yagnda bir erkek hasta tegkil etti.
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Tablo I: 26 amiloid vak’asinda hastaliga sebep olan faktorlerin nisbeti

Auniloidozise Vak'a Vak’a,

Sebep olan hastalik say1si yuzdesi
1 Ailevi Akdeniz Hummasi 12 46
2 Kronix Enfeksiyon 7 28
3 Rheumatoid Arthritis 3 11
4 Primer Amiloidosis 3 11
5 1 4

Sebebi belli olmayan

MUNAKASA

Congo-red testi tatbik edilen 22 vak’anin 6 sinda boyanin bir
saatlik zaman hitaminda dokularda tutulma nisbeti % 90-1000 ara-
sinda oldugu igin kati olarak amiloid teghisi kondu. Bu vak’alara
ait nishet % 27,3 diir. Kati amiloid vak’alarina gore % 12,7 oranin-
da false negatif netice elde edildi. 5 vak’ada ise boyanin tutulma
nisbeti % 70 -90 arasinda oldugu siipheli pozitif olarak kabul edil-
di. Zira Cohen ve Hamburger gibi bir¢ok aragtiricilar boyanin do-
kularda tutulma nisbetinin at smnir1 % 80 olarak kabul etmekte-
dirler (18).11 vak’ada ise kati false negatif netice elde edildi.
Gafni ve Sohar Congo-red testi tatbik ettikleri 20 amiloid vak’asi-
nin 5 ini miisbet bulmuglardir (9). Amiloid vak’alarinda kan dola-
simimn iyi olmamasi (11) ve hiposerineminin (12) mevcudiyeti
testin false negatif netice vermesine sebep olabilir. Pozitif nisbetin
dusiik olmasina ragmen teknigin basit olmasindan dolay1r amiloidin
teghis metodu olarak Congo-red testi yaygin olarak tatbik edilmek-
tedir. Testin false negatif neticelerini ortadan kaldirmak i¢in Un-
ger ve mesai arkadaglar1 baglangie konsantrasyonu olarak 30 uncu
dakikayl ve aseton dilusyonundan sarfinazar edilmek suretiyle mo-
difiye ongo -red medodu tavsiye etmiglerdir (16). Daha sonrala-
r1 bilhassa lokal amiloidozisi ortaya koymak igin Tubis ve arka-
daglart *S ve ') izotoplarinin Congo - red boyasina, baglanmig
komplekslerini kullandilar.

Digeti biopsisi yapilan 21 vak’adan ancak bir vak’ada amiloid
miisoet bulunmusg, 20 vak’ada ise amiloid negatif bulunmusgturki, nis- .
bet % 95.24 diir. Her ne kadar literatiirde bu metodu amiloid teshisi
i¢in ileri siiren Selikof ve Robitzek (8) gibi aragtiricilar 29 vak’a-
nin 19 unda pozitif netice aldiklarini bildirmelerine ragmen Gafni
ve Sohar (9) 9 amiloidozis vak’asinin higbirinde amiloid tesbit ede-
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memiglerdir. Ayni sekilde Ducrot ve Montera (10) gibi Fransiz
aragtiricilar: da amiloidozis vak’alarinda dig eti biopsi materyelin-
de amiloide rastlamadilar. Burada su gercek ortaya cikmalidir ki
dis eti biopsisi amiloid teghisi icin yeterli bir metot degildir.

Resim 1: Vak’a No. 6 (H. A.) ait
dig etinde amiloid

Son zamanlarda amiloid teghisi icin kullanilan seckin metotlar-
dan biri de rektum biopsisidir. Gafni ve Sohar 30 amiloid vak’asin-
da rektum biopsisinin 26 sinda amiloid tesbit etmiglerdir (9). Blum
ve arkadasar: 62 vak’anin 47 sinde yani % 75 oraninda rektum bi-
opsisi ile amiloid teshisi koymuslardir (13). Ducrot ve Montrea )
glomeriiler nefropati gosteren 19 vak’ann 7 sinde rektum biopsisi -
ile amiloidin mevcudiyetini gosterdiler (10). Keza Fenten ve arka-
daglar: (14) 24 nefropati vak’asinin 6 sinda, Hamburger ve arka-’
daglar1 127 nefropati vak’asmin 27 sinde rektal biopsi ile amiloidi .
tesbit etmiglerdir. Amiloidin negatif oldugu 100 vak’anin 43 finde.
bobrek biopsisi yapmiglar ve 2 vak’ada pozitif netice elde etmigler-
dir (3). '

e o : io .
Resim 2: Vak’a No. 4 (M. X) Resim 3: Vak’a No. 11 (A. K.))
rektum materyelinde amiloid rektum materyelinde amiloid
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» Yaptigimiz bu aragtirmada 26 vak’anin hepsine rektum bi-

opsisi tatbik ettik. 26 vak’anin 14 vak’asmda 9% 53,85 nisbetinde
amiloid tesbit edildi. 12 vak’ada ise % 46,15 nisbetinde amiloid
menfi idi. Gerek literatiirdeki vak’alarin incelenmesinden gerekse
vaptigimiz aragtirmadan elde edilen neticelere gore rektum biopsisi
ile amiloid. tesbiti Congo-red ve dig eti biopsisine nazaran oldukca
yiiksek pozitif netice vermektedir. Rektum biopsisi materyelinde ami-
loidin tesbit edilebilmesi i¢in numunelerin submukozay: ihtiva et-
meleri gerekmektedir. Bir vak’ada bibrek biopsisi ile amiloid tesbit
edemedigimiz halde rektum biopsi ile amiloid tesbit ettik.

TABLO III: Bo6brek, Congo-led, di§eti biopsisi ve rektum biopsisi yapilan
vak’alarin ylizde nisbetleri.

Amiloid tesbit edilen Amiloid tesbit

Vak’anin edilemiyen vak’anin
Teghis Metodu Vak’a sayls’ Sayisi Yiizdesi Sayisi Yiizdesi
Congo-red testi . 22 6
(% 90-100) 9% 27,3 16 % 72,7
Digeti biopsisi 21 1 % 4,76 20 P 95,2
Rektum biopsisi 26 14 % 53,85 12 % 46,15
Bobrek biopsisi 26 25 % 96,2 1 % 3,84

Resim 4: Vak’a No. 24 (A. O.) Resim 5: Vak'a No. 8 (M, K.,)
bobrekte amiloid bobrekte amiloid

Bobrek biopsisi 26 vak’anin 25 inde bobreklerde amiloid tes-
bit edilmek suretiyle % 96.2 oranmnda . pozitif metice elde edildi.
Yalniz bir vak'ada bobrek biopsisinden negatif netice alinmasina
ragmen rektum biopsisinde amiloid edildi. Yapilan bu aragtirmada
su gercegi ortaya koymustur ki, amiloidozis teshisinde komplikas-
yonlar1 olmasia ragmen en emin ve en yiiksek oranda pozitif netice
veren metot bobrek biopsisidir,
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OZET

Bobrek biopsisi ve rektum biopsisi yapilan 26 vak’ada, bob-
rek biopsisi ile % 96.2, rektum biopsisi ile (% 53.85 orammnda po-
zitif netice alinmigtir.

21 vak’aya tatbik edilen dig eti biopsisi ancak bir vak’ada miis-
bet netice vermistir. Bu bakimdan dig eti biopsisi amiloid teshisi
icin yeterli bir metot degildir.

22 amiloid vak’asina edilen Congo -red testi, 6 vak’ada bo-
yanm 1% 90-100 arasinda tutulmasmdan dolay: kati amiloid teg-
hisi konmustur.

Bobrek amiloidozisin - teghisinde en emin ve kati yol bobrek
biopsisidir. Bobrek biopsisi’ yapilmayan vak’alara rektum biopsisi
ve Congo - red testinin tatbiki uygundur.

SUMMARY

Investigation of fenal amiloidosis with different methods.

in a series of 26 patients who had both renal and rectal biop-
sies, a positif result was obtained in 96, 2 % of renal and in
53, 85 % cf rectal biopsies.

The gingival biopsy done on 21 patients were all negative
except in one. For this reason gingival biopsy is an unsatisfactory
test for the diagnosis of renal amyloidosis.

The congo - red test was carried on the 22 patients and the
correct diagnosis was arrived only in 6 patients whom there was
90 - 100 1% retantion of the dye.

In our hands, the renal bidpsy turn out to be a reliable test
in the diagnosis of renal amyloidosis.

Rectal biopsy and congo - red test is recommended only in the
patients who had not a renal biopsy. :
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