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OZET

55 yaginda erkek hasta progresif nefes darligi yakinmasiy-
la hastaneye kabul edildi. Akciger grafisindeki yaygin intris-
tisiyel ve retikiilonodiiler infiltratif gérinim dzerine tami amagl
acik akciger biyopsisi yapildi. Mikroskopik inceleme ile primer
pulmoner amiloidozis tamisi konuldu. Primer pulmoner
amiloidozis, akcigerin oldukga nadir rastlanan interstisiyel
hastaliklanndan biri olup ayinci tanida mutlaka akla getirilme-
lidir.

Anahtar kelimeler : Primer sistemik amiloidozis,
akcider

GIRIiS

Amiloidoz, proteindz fibriler bir materyal olan amiloidin
cesitli organ ve dokularda ekstraseliler birikimi ile karakterize
heterojen bir grup hastaliga verilen isimdir (1,2). AA tipi
amiloidoz kronik inflamatuar olaylara sekonder olarak
gelisirken AL amiloidoz myelomaya eslik eder ya da idiyopatik
olarak gorulir ve amiloidozun primer formunu olusturur (3).
Akcigerler diffiiz parankimal interstisiyel tutulumu, primer sis-
temik amiloidozda gérilen bir durumdur (4). Primer sistemik
amiloidozda pulmoner depolanma sikidi yapilan galigmalarda
%36-40 oraninda bildirilmektedir (5).

Bu makalede, difiiz interstisiyel akciger hastaliklan arasin-
da nadir goriilen primer sistemik amiloidozun akciger tutulumu
klinik Gzellikleri, patogenez ve histopatolojisi literatiir bilgileri
esliginde tartigiimigtir.

OLGU SUNUMU

46 yaginda erkek hasta alti aydir mevcut olan progresif
nefes darli§i yakinmasi ile bagvurdu. Akciger grafisindeki
yaygin interstisiyel, retikiilonoduler infiltrasyon etyoloji aragtinl-
mak (izere yatinldi (resim 1).

Yiiksek ¢Ozinrliikli bilgisayarh tomografide (HRCT) her
iki akciger alaninda yaygin interlobuler septal kalinlagmalar,
sentrilobuler dansite artigi, peribrongiyal kalinlasmalar, yer yer
brongektazi alanlan dikkati cekmekte olup, her iki tarafta plevral
kalinlagma mevcuttu (resim 2,3). Bronkoskopide her iki sis-
temde mukozada yaygin hiperemi izleniyordu. Agik akciger biy-
opsisi sonucu elde edilen materyalin mikroskobik
incelemesinde akciger parankiminin normal gériinimiind kay-
bettigi, brong duvarlarinda, alveoler septalarda ve damar duvar-
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lannda homojen eozinofilik materyalin toplandi§i gézlenmek-
teydi. (resim 4,5). Bu alanlar kristal viyole ile metakromazik
boyanmakta ve Congo Red ile de reaksiyon vermekteydi.
Congo Red boyali kesitler polarize 1sik altinda incelendiginde
polarize 111 gift kirdigi ve elma yesili floresan verdigi gortildu.
Bu histopatolojik bulgular amoidozis ile uyumlu bulundu.
Amiloidli dokunun immiinopatolojik incelemesinde amiloid A (-
), lambda hafif zinciri vaskiler duvarda odaksal kuvvetli bulun-
du. Sonug AL tipi amiloidozla uyumluydu. Rektum biyopsisinde
de amiloid birikimi saptanmasi {izerine hastaya akciger tutulu-
mu da mevcut olan primer sistemik amiloidoz tanisi kondu.
Kolsisin 2x1 tablet ile tedaviye alinan hasta yaklagik 20 aydir
takibimizdedir. Mikroalbiimindiri ve difiizyon kapasitesinde hafif
azalma diginda hastanin kliniginde degisiklik g6zlenmemigtir.

TARTISMA
Ekstraseliler sivida toplanan amiloid fibrillerinin yaygin
olan iki farkli tipi mevcuttur (3,6,7). Biri hepatik kaynakli, akut

Resim 1: PA Akciger grafisinde diffiz retikiilonodiler infiltrasyon
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Resim 2: Olgunun HRCT goriinimi

Resim 3: Olgunun HRCT goriinimii

serum proteinlerinden derive olan AA amiloid, digeri
imminoglobulin hafif zincirlerinden koken alan AL amiloiddir.
AA tipi amiloidoz tiiberkilloz, bronsektazi romatoid artrit ve
kistik fibrozis gibi kronik inflamatuar ve enfeksiytz hastaliklara
sekonder olarak gorilirken, AL amiloidoz multipl myelom ve
gamopatilerle birilikte gorilir ve amiloidozun primer formudur
(7). AA amiloidin toplandigi kronik inflamatuar hastaliklara eslik
eden sekonder amiloidozda akcider tutulumu seyrektir, tutulum
gorulduginde ise kicuk depozitler seklindedir ve klinik ya da
radyolojik bulgu yoktur (8).

Primer lokalize amiloidoz sadece solunum tutar ve daha
cok trakeobrongiyal tutulum yapar. Primer sistemik amiloidoz-
da ise viicudun diger bolgelerinde de amiloidoza rastlanir ve
akciger tutulumu diffuz interstisiyel patern gdstererek Klinik
bulgu verir (6,9). Utz ve arkadaglannin 55 pulmoner amiloido-
zlu serisinde 35 olguda radyolojik olarak interstisyel retikiilon-
oduler patern gortilmastir (9).

Bu olguda da radyolojik olarak diffiiz retikiilonoddiler infil-
trasyon mevcuttu. Sekonder amiloidoza neden olacak kronik
bir inflamasyon veya enfeksiyon Oykiisi olmamasi ve rektal
tutulumun da mevcut olmasi, immiinopatolojik incelemenin de
desteklemesiyle “hastaya primer sistemik amiloidoz tanisi
konuldu.

Primer sistemik amiloidozun akciger tutulum sekli olan dif-
fiiz alveoler septal infiltrasyonda dispne ve dksiirik en sik

T e R

Ankara Patoloji Biilteni; 1998; 15 (2), 34 - 36

kargilagilan semptomdur. Dispne kardiyomyopatiye bagh ola-
bilir. Tutulan pulmoner damarlanin kesisi nedeniyle tekrarlayan
hemoptiziler, yaygin pulmoner tutuluma bagh pulmoner hiper-
tansiyon goriilebilir. Akcider grafisinde “difiz retikiilonodiiler
infiltaratlar vardir. Solunum fonksiyon testlerinde restriktif
bozukluk ve difizyon kapasitesinde azalma mevcuttur (10,11).

Bizim olgumuzda progresif dispne disinda bagka yakinma
yoktu. HRCT"de retikiilonodiiler infiltrasyon izleniyordu. SFT'de
restriktif patoloji saptandi. EKG ve ekokardiyografi bulgulan
normaldi.

Primer sistemik amiloidoziste Ig hafif zincirleri (lambda ve
kappa) mevcuttur ve monoklonal bir serum Ig piki ile saptan-
abilir. Bu durum multipl myelomaya eslik edebilir ancak birgok
vakada kemik iliginde plazma hiicrelerinde artis saptansa bile
myeloma tanisi igin yeterli kriterler bulunamamaktadir (8).

Bizim olgumuzda da serumda hafif bir Ig G yiiksekligi ve
kemik iliginde plazma hicrelerinde hafif artig saptandi. Bagka
herhangi bir bulgu olmamasi myeloma tanisindan uzaklagtirdi
ve vaka idiyopatik primer pulmoner amiloidoz olarak kabul edil-
di.

Hastaligin tedavisi konusunda literatiirde belirgin bir kon-
sensus olugmamustir (1,12). Etkin bir tedavide de heniiz yoktur
(1,10,12). Kolsisin, melfalan, kortikosteroid tedavide kullanil-
maktadir (4,5).

Kolsisin AL amiloidli hastalarda tek basina kullanilabilen bir
ilagtir. Kolgisin tedavisi ile ortama yagsam 17 ay olarak
bildirilmistir (11). Kolay tolere edilebilen, Iokopeni, trombosi-
topeni gibi yan etkileri, nadir goriilen bir ilagtir. Kortikosteroid
ve melphalan kombine tedavisi AL amiloidli hastalarda etkili
bulunmustur. Ancak alkilleyici ajanlara bagh olarak olugtugu
digtndlen nonlenfoblastik I6semi gibi ciddi yan etkiler de
bildirilmigtir (1). Bu tedavinin kolgisin ile kargilagtinldigi galis-
malarda istatistiksel bir survey farki bulunmamasina kargin
melphalan ve steroid ile yapilan tedavinin biraz daha iyi oldugu
sonucuna varimigtir (1). Ancak melphalan, prednizolon
tedavisinin plasebodan istatistiksel olarak dstiin olmadidini
bildiren bir caligma da bulunmaktadir (12). Kolsisin, melpha-
lan-steroid, melphalan-steroid-kolsisin tedavilerinin verildigi ¢
grubun primer sistemik amiloid tedavisinde uygulandigi bir
calismada melphalan-steroid kombinasyonunun kolgisinden

Resim 4 : Akciger parankimini tiimiyle ortadan kaldinlan amiloid biriki-
mi (HE, 40x).
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Resim 5 : Brongiyol gevresindeki amiloid birikimi (HE, 100x).

bariz olarak Ustin oldugu gdsterilmis, buna kolsisin eklen-
mesinin pek bir klinik 6nemi olmadidi bulunmustur. Ancak bu

¢alismada kolgisinle ortalama yasam 7 ay bulunmustur (11).

Biz, olgumuzda daha iyi tolere edebilecegini
distindigimiiz yan etkisi az olan kolsisin tedavisini tercih ettik.
Hasta halen 20 aydir tedavimiz altindadir ve bariz bir yan etki
geligmemistir.

Diffiiz interstisyel amiloidozlu hastalarda ortalama yasam
tani konduktan sonra uzun yasayan olgular da bildirilmektedir
(4,13). Bu hastalann solunum fonksiyonlar takiplerde digerek
bozulma gdstermistir (4). Gogu arastincilar tanidan sonraki 2
yil iginde olim olabilir demektedirler (12).

Olgumuzda tani konuldugundan beri 20 ay gegmis bulun-
maktadir. Bu, literatiirde bildirilen ortalamanin iistiindedir. Kalp
yetmezIigi ve kardiyak tutulum agisindan patoloji saptanmayan
hastamizin son kontrolunda SFT'de orta derecede bir restirik-
siyon ve diffiizyon kapasitesinde diisme izlenmistir. Ancak
klinik, radyolojik ve fonksiyonel olarak bariz bir kotulegsme yok-
tur.

Sonug olarak diffilz interstisyel akciger hastaldi etyolojisi
aragtinlirken primer pulmoner amiloidoz da mutlaka akla getir-
ilmelidir.
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