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OZET: Kemik iliginde amiloid birikimi oldukga nadirdir. Generalize amiloidoz olmaksizin amiloidin timdr benzeri kitleler seklinde birikimi en fazla myelomatozise eslik eder. 64
yaginda kadin hastanin sol omuzunda kitle nedeni ile radyolojik incelemesinde sol skapulay destrilkte etmig ve yumugak doku igine ilerlemis timoral kitle saptanmigtir.
Kondrorm &n tanisi ile yapilan biyopside "AL" proteini ile iligkili primer amiloidoz ve buna zemin hazirlayan plazma hiicre diskrazisi diiginilerek, bilydk gélciikler halinde
biriken amiloidin myelom dokusunu genis alanda yerini aldigi saptanmigtir. Vaka, kemik amiloidozu olgulaninda, gizlenmis myelomatéz odak olasihginin her zaman akla
getirilmesi gerekliligi ve nadir olusu nedeni ile sunulmugtur.

ANAHTAR KELIMELER: Kemikte amiloid, Myelom, Amiloidoma.

SUMMARY: Amyloid deposits in the bone and marrow are rare. In the skeleton the tumor-like deposits of amyloid obscuring myeloma tissue may cause diagnostic
diffuculties. An unusual case of an amyloidoma presenting as a primary scapula tumor is reported.
KEY WORDS: Amyloidosis-Bone, Myeloma, Amyloidoma, AL-protein.

- hastaliklarin seyri sirasinda olugan generalize vaskiler
Kemik iliginde ve kemikte amiloid birikimi oldukga nadir- amiloidoza kemik iligi damarlan da katilabilir. Ancak paren-

dir (1,3,5,7). Romatoid artrit, kronik osteomyelit gibi kronik ~ Kim bu olaydan nadiren etkilenmektedir (1). Vaskdler amiloi-
doza eslik etmesinin yani sira kemik iligi amiloidozunun 3 ti-

* 1.0. Cerrabpasa Tip Fak. Patoloji Anabilim Dals pi tanimlanmigtir (1). 1- Tamér benzeri lokal kitlelerin eglik

« [ 0. Cerrabpasa Tip Fak. Ortopedi ve Travmatoloji ABD ettigi veya tek basina seyreden diffiiz amiloidoz; 2- Malign
**¢  x Ulusal Patolofi Kong. (3-7 Kasim 1992, Girne-Kibnis)nde timorlere eslik eden amiloidoz; 3- Generalize amiloidoz ol-
poster takdimi olarak sunulmugtur. maksizin amiloidin timor benzeri kitleler seklinde birikimi.
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Resim 1: Skapulada litik goriintii ile birlikte trabekiilasyon olusturan lezyon.

Amiloidoz malign hastaliklarindan en fazla myelomatozise
eslik etmektedir. Ancak renal kanser ve meduller tiroid kan-
serinin seyri sirasinda da goriilebilir (1,6).

Olgu Sunumu: 1991 yil sonunda Cerrahpasa Tip Fakiil-
tesi Ortopedi ve Travmatoloji Anabilim Dali'na sol omuzda 3
yildir agn ve siglik sikayeti ile bagvuran 64 yagindaki kadin
hastanin fizik muayenesinde sol skapula bdlgesine yerle-
sim gbsteren, Gzerindeki ciltten mobil ancak gevre yumu-
sak dokuya fikse olmug 15x15 cm él¢ilerinde kitle tespit
edildi. Hastanin gekilen toraks komputerize tomografisinde
ve direkt filminde akromion harig tim skapulayi tutan, gevre
yumusak doku igine ilerleyen timor benzeri kitle izlendi (Re-
sim 1). 26.11.1991 tarihinde timar benzeri kitleden kondro-
sarkom &n tanisi ile insizyonel biopsi yapildi.

Hazirlanan kesitlerde (14101/91 CTF PABD) kemik tra-
bekdllerini incelten, pembe homojen gélciikler veya konglo-
merat olusturan madde birikimi dikkati ¢ekti. Yer yer bu
madde cevresinde yabanci cisim dev hiicreleri gérildi (Re-
sim 2). Kismen korunmus ilik alanlan yanisira, bu madde et-

Resim 2: Genig gélciikler balinde madde birikimi. (14101/91
HEx200

rafinda yogunlagan pironinofilik ki-
¢lik plazma hiicre topluluklarina rast-
landi (Resim 3).

Homojen pembe madde kongofi-
lik dzellik tagimakta olup, kristal vio-
let ile metakromazi gosterdi. Amiloid
karakterindeki konglomerat etrafinda
yogunlasan plazma hiicrelerinin klo-
nal niteligini incelemek igin immino-
histokimyasal yénlemler uygulandi.
Lambda hafif zinciri ile tek tip boyan-
ma plazma hiicrelerinin monoklonal
karakterini ortaya koydu. Monoklonal
plazma hiicre artigi ile birlikte kemikte
Alkalen Kongo ile pozitif boyanma
gbsteren amiloid madde birikimi "AL"
proteini ile iligkili primer amiloidoz (9)
ve buna zemin hazirlayan bir plazma
hiicre diskrazisine yonelmemize ne-
den oldu. Bu ydndeki dusinceleri
glclendirmek amaci ile laboratuvar
bulgularina dayal incelemeyi derin-
lestirmek Gzere Ortopedi Boélumd'ne
onerilerde bulunuldu. Yapilan radyo-

Resim 3: Kongofilik madde ve gevrede ok cekirdekli yabanci ci-
sim dev biicreleri ile bazilari iri cekirdekli plazmasitler (14101/91
Congo redx500).

lojik incelemelerde skapula disinda bir kemikte litik lezyona
rastlanmadi. Bence-Jones proteindrisi tespit edilmedi. Has-
ta bu incelemeler devam ederken sosyal nedenlerle baska
bir kuruma sevk edildi. Oradaki dosyasindan plazma hiicre
diskrazisini destekleyecek serolojik ve biokimyasal bulgu-
lar ile ilgili veriler elde edilemedi. Ancak olgu sadece skapu-
lada izlenen litik lezyon; monoklonal plazmahiicre artigi ve
lokal intraossedz amiloid birikimi nedeniyle soliter myelom
olarak degerlendirildi. Sevk edildigi kurumda hastaya kemo-
terapi uygulanmaya bagland.

TARTISMA

Myelomatozis vakalarinda amiloid nadiren myelom oda-
ginda birikim gosterebilir (1,3,5,6,7). Myelomatozis ve kro-
nik enfeksiyonlarin seyri sirasinda plazmasitlere bitigik, int-
raselliler Russel cisimcikleri ile iligkili ekstraselliler globu-
lin birikimleri ve paraamiloid olarak adlandirlan diger pro-
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teinlere rastlanmaktadir. Bu proteinlerde metakromatik kris-
tal violet reaksiyonlari her zaman gérillmez. Ekstraselliiler
paraamiloid birikiminin plazma hicrelerinin riptird ile birlikte
globulin ve proteinin gevre doku iginde depolanmasi sonucu
olustugu distintlmektedir. Daha sonra monontkleer hiicre-
ler, histiyositler ve multintkleer dev hiicreler proteinéz ma-
teryali kusatmaktadir (2,6,7,8,10). Bazen amiloid madde
biyik golcikler olusturarak myeloma dokusunun yerini ala-
bilir. Bu durumda kemik iligi biopsi materyallerinden elde edi-
len bulgular ve radyolojik inceleme yaniltici olabilir. Hatta
bazen myelomatozis seyri esnasinda massif timér benzeri
amiloid kitleleri gorilebilir (6,8,9). Dahlin ve Dockerty'e ait
66 vakalik myeloma serisinde 14 olguda lokal amiloid biri-
kimleri izlenmigtir (1,4). Kemikte litik lezyonlar yapmasi, ay-
rica lokal intraossedz birikimi takiben ekstraossedz timor
benzeri amiloid birikimleri nedeniyle bu vakalar gerek radyo-
lojik gerekse klinik olarak litik tipte primer kemik sarkomu
(fibrosarkom) ve bébrek, tiroid kékenli metastatik karsinom-
lar ile kangabilir (7,10).

Fadell ve ark. (3) 1964 yilinda primer sternal bir kitle sek-
linde ve plazma hiicre diskrazisine eslik eden bir "amiloido-
ma" olgusu bildirmistir. Serum protein elektroforezi normal
tablo gostermekle birlikte, hastada Bence-Jones proteinri-
si mevcuttur. Iskemik zararlar ve Bence-Jones proteinirisi
sonucu olusan harabiyet nedeniyle hasta, bobrek yetmezli-
gi sonucu kisa surede kaybedilmistir. Otopside 13x9 cm o&l-
¢llerinde sternumu hasara ugratan, yumusak dokuya ulas-
mig kitle tespit edilmis; bunun histolojik incelemesinde im-
matir plazma hiicre popilasyonu yaninda, metakromatik
amiloid birikimleri izlenmigtir.

Missouri-Columbia Universitesi Patoloji Departma-
ni'ndan bildirilen diger bir olgu 59 yaginda erkek hastadir.
Radyolojik incelemede kaburga, vertebra ve pelvik kemik-
lerde litik lezyon saptanmistir. Kaburga lezyonlarindan ek-
sizyonel biopsi ile elde edilen érneklerde ilik parenkiminin
yerini alan kongofilik amiloid birikimi ve bunun ¢evresinde
hemopoietik popuilasyonun % 3'Unu olusturan plazma hic-
relerine rastlanmisgtir (5).

"Malmé General Hospital" kaynakli, Axelsson ve ark. (1)
nin bildirdigi 2 degisik vaka mevcuttur. Bir hastada servikal
ve lumbar vertebrada progressif kompresyon tespit edilmis
ancak serum ve uUriner immunelektroforez normal bulunmus-
tur. 16 yil takip edilen hastaya kesin tani konamamis; post-
mortem inceleme sonucunda vertebra ve femurdan alinan
kemik iligi materyallerinde amiloid birikimleri tespit edilmistir.
Ancak amiloidozise zemin hazirlayacak bir myelomatdz
odak, kronik enfeksiyon ya da kanser varlig: bulunamamig-
tir. ikinci olguda kafatasi, vertebra, sol femur ve her iki tibi-
ada litik lezyonlar tespit edilmistir. idrar analizinde M-
komponenti bulunan hastanin kemik iligi biopsisinde amiloid
birikimi yaninda, plazma hicre artigi gézlenmistir.

Yukarida bahsedilen olgular seyrek de olsa myelomatéz
bir odak zemininde kemik amiloidozunun olustugunu gdster-
mektedir. Ancak gerek radyolojik gerekse histolojik yonden
kemik amiloidozu tamisi koymak oldukga gigtiir. Histokim-
yasal ydntemler amiloidoz tanisini kesinlestirse de bu biriki-
min olugmasina zemin hazirlayan plazma hiicre diskrazisi-
nin varligini ortaya koymak her zaman mimkin degildir. Bi-
yiik bir amiloid gélG ya da birikimi myelomatdz bir odagi mas-
kelemekie, bazen ekspansiv biyime gdstererek bu odagi
harap etmekte, histolojik taniyr giglestirmektedir (1,3,4,
10). Ote yandan "AL" protein kaynakli oldugu dusindilen pri-
mer amiloidoz vakalarinda bir plazma hicre diskrazi "Mar-
ker"1 olan M-proteini varlig1 % 10-30 oraninda negatif bulun-

maktadir (4,5). Sonug olarak ozellikle etyopatogenez yo6-
ninden biyik zorluklarla kargilagiimaktadir.

Diger bir kemik amiloidozu gekli ise bilinen bir malign
hastalik olmaksizin kemikte timor benzeri kitleler olusturan
"amiloid timor" seklidir. Hatta bazi multipl tiplerine "metas-
taz yapan amiloid timér" adi verilmistir. Bu tip vakalarda
amiloid gdlciiklerinin reaktif granilasyon dokusundan olu-
san bir zemine yerlestiginden s6z edilmektedir (1).

Goruldigi gibi kemik amiloidozu gerek radyolojik gerek-
se histolojik tanida zorluklar yaratmakta, bu zorluklar tani
sonrasl etyopatogeneze ydnelik ¢alismalan da etkilemekte-
dir. Immiinelektroforez, bir plazma hiicre diskrazisi kaynakl
lokal kemik amiloidozunu her zaman desteklememekte ve-
ya lokal kitle, "amiloidoma" olusturan birikim, myelomatdz
oda@ maskelemektedir. Vakamizda amiloid birikimine kom-
su monoklonal plazma hicre popilasyonu, plazma hicre
diskrazisi ve AL protein kdkenli lokal amiloid birikimini agik-
lamaktadir. idrarda Bence-Jones proteini saptanmamistir.
Bilindigi gibi multipl myelom seyri esnasinda % 10-25 vaka-
da generalize amiloidoz gelisebilir (4). Ancak hastamiz bag-
ka bir kuruma sevk edildiginden serum immunelektroforezi
yapilamamig, generalize amiloidoz ve bodbrek tutulumu yo-
ninden degerlendirilememistir. Radyolojik olarak diger ke-
miklerde litik lezyon izlenmemigtir. Her ne kadar M-proteini
saptanmasa da monoklonal plazma hiicre populasyonu, lo-
kal intraossedz ve gevre yumusak dokuda amiloid birikimi
nedeniyle vaka skapula yerlegimli soliter myelom olarak ka-
bul edilmigtir. Soliter myelom en sik vertebra cisimlerinde
gorilmektedir (4,7,10). Ayrica humerus, femur, pelvis ve
omuz bolgelerine ait kemiklere yerlesim gdsteren soliter
myelom olgular da mevcuttur (4,7). 179 vakalik soliter mye-
lom serisinde 3 vakada hastamizda oldugu gibi skapula yer-
lesimi gbzlenmistir (7). Kemik amiloidozu vakalarinda, 6zel-
likle histopatolojik ya da serolojik tani giglikleri ¢ektigimiz
durumlarda gizlenmig bir myelomatdz odak olasiiini her za-
man distinmek gerekliliine inanmaktayiz. Bu yaklagimin
tedavi prensipleri ve hastanin prognozuna da biylk katki
saglayacagini disinmekteyiz.
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