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OZET

Amiloidoma, amilodin degisik dokularda ozellikle ekstraselliiler alanda lokalize bir kitle olusturacak sekilde birikimi ile meydana gelen
tmdral bir olusumdur. En sik lokalizasyon mediasten ve retroperiton olup kemik tutulumu oldukga nadirdir. Amiloidoma tanis: histopatolo-
jik, immiinohistokimyasal ve histokimyasal degerlendirmeye dayanmaktadir. Olgu sunumumuzda patolojik femur kirig: ile bagvuran ve
kemikte yogun amiloid birikimi saptanan 70 yasindaki erkek hasta literatiir bilgisi esliginde sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Amiloid. Amiloidoma. Kemik. Patolojik kirik.

A Rare Cause of Pathological Fracture: Amyloidoma

ABSTRACT

Amyloidoma is a tumoral formation in which accumulation of amylodin occurs in various tissues, especially in the extracellular space,
resulting in a localized mass. The frequent localization is mediastinum and retroperitoneal region and bone localizationis extremely rare. The
diagnosis of amyloidoma is based on histopathological, immunohistochemical and histochemical evaluation. In this report, a 70-year-old
man presented with pathological femur fracture and intense amyloid deposition in the bone is presented with literature data.
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Amiloid, fibriler protein, glikozaminoglikan, apoli-
poprotein E ve amiloid P komponentinden olusan
proteindz bir maddedir. Bu maddenin ekstrasellller
alanda depolanmas ile karakterize heterojen bir grup
hastalik ise amiloidoz olarak adlandirilmaktadir.™?

Hastaliklarla iliskili 27 farkli amiloid onciilii protein
tanimlanmig olup, amiloidoz siiflamasi bu proteinle-
rin tlriine gore AL amiloidoz, AA amiloidoz veya
diyaliz iligkili amiloidoz ve tutulumun yaygmligina
gore sistemik veya lokalize amiloidoz seklinde yapil-
maktadir.®

Amiloid birikimi her organda gorulebilirken kemik
tutulumu olduk¢a nadirdir. Kafa tabam, temporal
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kemik, tibia, pelvis, sakrum ve femur birikimi en sik
goriildiigli kemiklerdir. Kemiklerde amiloid birikimi
sistemik amiloidoz ve plazma hiicre diskrazileri ile
birlikte goriilir.*

Bu calismada patolojik femur kirig ile basvuran ve
femurda amiloid birikimi saptanan nadir bir olgu su-
nulmustur.

Olgu Sunumu

Kronik bobrek yetmezligi nedeniyle diyalize giren ve
yaklagik 4 ay 6nce lambda hafif zincir hastaligi mul-
tipl myelom tanist alan 70 yasindaki erkek hasta,
travma Oykusl olmaksizin sag bacakta siddetli agr1 ve
hareket kisitlilig: sikayeti ile hastanemiz acil servisine
bagvurdu. Olguya 6ncelikle sag proksimal femur 6n-
arka rontgenogrami ¢ekildi (Sekil 1) ve sonrasinda sag
kalca MR incelemesi yapildi. Sag kalga MR inceleme-
sinde sag femur bag-boyun bileskesinde komplet par-
cali kirik goriiniimii mevcut olup kiriga komsu femur
boyun kisminda mediiller yerlesimli yaklagik 2 cm
capinda T1 agurlikli goriintilerde hipointens lezyon
saptandi. Goriiniim multiple myelom lehine yorum-
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land1 ve femur boyun kismindaki kirik patolojik kirik
olarak degerlendirildi (Sekil 2). Yapilan fizik muayene
ve radyolojik tetkikler dogrultusunda opere edilen

hastaya sag femur bagi rezeksiyonu uygulandi.
- -

Sekil 1.

Sag proksimal femurun on-arka rontgenogrami. Fe-
mur boynunda osteoliz (ok) gorilliyor. Ayrica, multipl
myelomaya bagli olarak kemik saftinda, yaygin
dagilim gosteren, c¢ok sayida kiiciik litik lezyon
dikkati cekiyor.

Patoloji laboratuarimiza gonderilen femur basina ait
materyalin makroskobik degerlendirilmesinde femur
boynunda 2 cm'lik kirik hatti dikkati cekti. Eklem
yuzeyi dizgun gorinimdeydi. Femur basmin kesit
yizeyi gri kahverengi renkte, kanamali ve kolay dagi-
labilir kivamdaydi.

Femur bagindan hazirlanan kesitlerin histopatolojik
incelemesindehemen eklem kikirdagi altindan bagla-
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yan kemik trabekiilleri arasinda eozinofilik, amorf,
homojen bir madde birikimi dikkati cekti. Materyal
cevresinde histiyositler ve plazma hucreleri gozlendi
(Sekil 3). Plazma hiicrelerinde imminohistokimyasal
olarak Lambda ile pozitif boyanma izlendi. Kemik
iligi alanlarinda plazma hiicrelerinde artig saptanmadi.
Uygulanan AA Amiloid imminohistokimyasal boya-
mada pozitif boyanma elde edildi (Sekil 3). Amorf
materyalin Kongo Red ile kiremit kirmizis1 boyandigi
ve bu alanlarin polarize 1s1k altinda elma yesili refle
verdigi tespit edildi (Sekil 3).

Yapilan histopatolojik ve immiinohistokimyasal ince-
lemeler dogrultusunda olguya amiloidoma tanisi ve-
rildi. Ug yildir klinik takipte olan olgu tedavi sonrasi
tam remisyonda olup hemodiyaliz programi devam
etmektedir.

Tartisma

Amiloidoma, amilodin degisik dokularda o6zellikle
ekstraselliiller alanda lokalize bir kitle olusturacak
sekilde birikimi ile meydana gelen tiimoral bir olu-
sumdur. Siklikla AL tipi amiloid birikimi goriiliirken,
AA tipi amiloid birikimi de olabilmektedir.> AL tipi
amiloid plazma hiicrelerinden kdken alir. AA tipi
amiloid ise karacigerde sentezlenen nonimminglobi-
lin bir protein olup immunglobiilin ya da bilinen diger
proteinlere benzemez. Ozellikle sekonder amiloidozda
saptanir. Karacigerde sentezlenen bu protein serumda
SAA seklinde lipoproteinlerin HDL3 alt tipi ile tasinir.
P proteini tim amiloidoz formlarinda birikimle-
rin %10 unu olusturan ve C-Reaktif Protein ile belir-
gin yapisal benzerlik tasiyan bir proteindir. Amiloid
depozitlerinde bulunan diger proteinler transthyretin
(prealbiimin), Bz mikroglobiilin ve B2 amiloid protein-

dir.b

Sekil 2.

Sag proksimal femurun aksiyal MR gériintilemesi. Femur boynunu, basini ve eklem araligini invaze etmis, énde
inguinal bélgeye dogru biiyiimiis, T1-agwrlikli imajda (A) hipointens olan, yag baskili T2-agirlikli imajda (B)
hipo ve hiperintens alanlar igeren, yag baskili kontrastli T1-agwlikli imajda da (C) heterojen boyanma gosteren
yumusak doku kitlesi (oklar) goruluyor.
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s,

Eklem kikardagi altinda eozinofilik, amorf, homojen madde birikimi (A, H&E x100). Kemik trabekiilleri arasin-
da amiloid birikimi (B, H&E x200). Amiloid birikiminin AA immiinohistokimyasal boyamasinda pozitif boyan-
mast (C, AA x200). Eozinofilik, amorf, homojen maddenin Kongo Red histokimyasal boyamasi ile polarize 151k

altinda elma yesili refle vermesi(ok) (D, Kongo-Redx100).

Amiloid birikimi bir ¢cok organ sistemini tutan siste-
mik veya tek bir organa sinirli lokalize olabilir. Klinik
olarak sistemik tip bazi immiin diskrezilerle birlikte
ise primer amiloidozis, alttaki kronik iltihap veya
doku hasar1 (uzun siireli hemodiyaliz tedavisi, multipl
myelom, tuberkiiloz, romatoid artrit, osteomyelit,
diyabet vb.) ile birlikte ise sekonder amiloidozis ola-
rak smiflandirilir.” Herediter veya familial amiloidozis
ise birgok farkli organ tutulumu ile ayri bir heterojen
gruptan olusur® (Tablo 1). Bdyle reaktif (sekonder)
sistemik amiloidoz seklinde ve bobrek hiicreli karsi-
nom, Hodgkin Hastaligi gibi neoplazilerde AA tipi
amiloid birikimi géruliir.® Bizim olgumuzda kronik
renal yetmezlik nedeniyle hemodiyaliz tedavisi almak-
ta ve lambda hafif zincir hastaligi nedeniyle takip
edilmektedir.

Amiloid birikiminde en sik lokalizasyon mediasten ve
retroperiton olup kemik tutulumu oldukga nadirdir.’
Ayrica respiratuar sistem, iiriner sistem, gastrointesti-
nal sistem, sinir sistemi ile bag boyun lokalizasyonun-
da da tutulum bildirilmistir.*

Amiloidoz erkeklerde kadinlara oranla nispeten daha
sik goriilmekte olup, cogunlukla olgular 50-70 yas
arasindadir. Olgular asemptomatik olabildikleri gibi,
nonspesifik agr sikayeti ile de klinige basvurabilmek-
tedir. Tutulan lokalizasyona bagl olarak sikayetler
degisiklik gostermektedir.”* Bizim olgumuzda 70
yasinda erkek hasta olup, klinige agr1 sikayeti ile bas-
vurmustur.

Tablo I. Amiloidoz Siniflamasi

kil Malor | imvasal sk
ini i i Fibril .
Kiinikopatolojik Kategor Hastalik(lar) ! l .| Prekiirsor Protein
Proteini
Sistemik (Generalize) Amiloidoz
Amiloidoz e bilice | Mf“‘p'e
imminosit Myeloma ve Ig hafif zincirleri;
. L diger monoklonal AL .
Diskrazileri . baslica A tip
A ioid plazma hiicre
(PrimerAmiloidoz) proliferasyonlari
Reaktif sistemik I
amiloidoz Kronik iltihabi AA SAA
durumlar
(SekonderAmiloidoz) u
Hemodializ iligkili amiloi- |  Kronik renal . .
doz yetmezlik AB,m | B,-Mikroglobulin
Herediter Amiloidoz
Ailesel Akdeniz Atesi AA SAA
Familyal Amiloidotik
Noropatiler ATTR Transtiretin
(bircok tip)
Sistemik Senil Amiloidoz ATTR Transtiretin
Lokalize Amiloidoz
Senil Serebral AIzhelmver AB APP
hastaligi
Endokrin Kalsitonin
Mediiller tiroid karsinoma ACal | Adacik Amiloid
Langerhans adaciklari |  Tip 2 diabet | AIAPP peptidi
i ’ - Atrial natritiretik
1zole atrial amiloidoz AANF faktor
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Kemikte nadir bir kirik nedeni olan amiloidoma, ke-
mik dokuda destriiksiyon yaparak cevre yumusak
dokuya uzanim gosterir.'? Radyografide fokal kalsifi-
kasyon odaklar1 da icerebilen destriksif, litik lezyon-
lar seklinde izlenen amiloidomanin ayirict tanisinda
primer ve metastatik kemik tiimérleri yer alir.****

Amiloidoma tanisi histopatolojik, immiinohistokimya-
sal ve histokimyasal degerlendirmeye dayanmaktadir.
Histopatolojik incelemede amorf, aselluler, hyalini,
eozinofilik bir materyalin kemik dokuda ekstraselltler
alanda biriktigi, kemik destriikksiyonu yaparak g¢evre
yumusak dokuya uzanim gosterdigi dikkati ¢cekmekte-
dir. Kongo red boyamasi ile 151k mikroskobunda Kire-
mit kirmizist renk veren amiloidin polarize 151k altinda
elma yesili refle vermesi ile kesin tant konulur.** Kon-
go red boyama ve permanganant uygulamasi ile AA
tipinin diger tiplerden ayirt edilmesi, kolay, giivenilir
ve ucuz bir yontemdir.

Olgu sunumumuzda patolojik femur kirig1 ile basvu-
ran ve kemikte yogun amiloid birikimi saptanan olgu
sunulmusg ve hastaligin etiyolojisi, radyolojik bulgulari
ve ayirict tamst ilgili literatiir esliginde kisaca tartigil-
migtir.
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