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OZET

Makiiler amiloidoz  ¢6zellikle  sirtta, daha seyrek olarak
gévde, uyluk ve kollarda ufak makdllerin birleserek retikiler, li-
neer  hiperpigmentasyon glsterdigi  kagintil bir  hastaliktir.
Sirtinda kahverengi pigmente, kasintili lezyonlardan yakinan 14
hastanin  7'sinde amiloid varligi histopatolojik inceleme ile dogru-
landi ve olgular sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Makiler amiloidcz
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Amiloidoz protein vyapisinda bir madde olan
amiloidin c¢esitli dokularda depolanmasi sonucu ortaya
¢ikan hastaliklari igerir. Degisik klinik formlarda de-
polanan amiloidin tipi ve kdkeni farklidir. Primer lokalize
deri amiloidozu liken amiloidoz, makular amiloidoz ve
noduler amiloidoz olarak klinik formlara ayrilir. Liken ve
makduler formlarin bir arada géruldigi tablolar "bifazik
amiloidoz" olarak tanimlanir (1-4). Sekonder lokalize de-
ri amiloidozunda ise bazi deri timdrlerine komsu kon-
nektif dokuda amiloid birikimi goéralur (5,6).

Makduler amiloidozda sinirlari ¢ok belirli olmayan,
oval, hiperpigmente plaklar veya grimsi-kahverengi
makdallerin biraraya gelmesinden olusan dalgali, paralel,
gizgisel benekli gérinumde plaklar gorulir. Bu goérinum
makdiler amiloidoz igin karakteristik ancak patognomonik
degildir. Lezyonlar siklikla interskapuler boélgede lokalize
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SUMMARY

Macular amyloidosis is a pruritic condition characterised
by poorly delienated patches formed by the confluence of small
hyperpigmented macules in a reticular, lineer streaking pattern.
The skin specimens of 14 patients with presumed clinical diag-
nosis of macular amyloidosis were studied by haematoxylin
eosin, Congo Red and Crystal violet stains. In 7 of the 14 pa-
tients amyloidosis of the skin was confirmed by specific histo-
logical features and special stains. Macular amyloidosis was
confirmed in 50% of clinically suspected cases. We believe the
real incidence can be estimated if biopsy is performed in all pa-
tients resembling this condition.
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olmakla birlikte géguslerde, kollarda, omuzlarda, uyluk-
larda ve daha az siklikla bacak 6n ylzlerinde yerlesir
(3,6,7). Genellikle kasintilidir (6,7).

Son yillarda 6zellikle naylon firca gibi sert trav-
matik aletlerle kasimanin makuler amiloidoz'a neden
oldugu bildiriimektedir (8,9). Biz de klinigimize son 1.5
yilda basvuran klinik olarak makiler amiloidoz
dislndigimuiz ve biopsi ile dogrulanan olgulari sun-
mayl uygun goérdik ve c¢ok nadir gérilmedigine dikkat
¢cekmek istedik.

YONTEM, GEREG VE OLGULAR

Calismaya Nisan 1993-Eylil 1994 tarihleri arasinda
poliklinigimize basvuran hastalar iginde makiuler
amiloidoz dislnulen 14 hasta alindi. Hastalarin yasi 21
ile 66 arasinda degismekte, 6'si erkek, 8 kadindi.
Lezyonun suresi, lokalizasyonu, kasintinin mevcudiyeti,
banyo esnasinda fir¢ca veya lif benzeri maddelerle sert bir
sekilde tahrigin olup olmadigi sorgulandi. Lezyondan ali-
nan biopsi drnekleri Sigli Etfal Hastanesi patoloji labora-
tuarinca degerlendirildi. Preparatlar Hematoksilen
Eozinle boyandiktan sonra Kristal Viyole ve Kongo kir-
mizisi boyalariyla boyanarak amiloid mevcudiyeti
arastirildi. 14 olgudan 7'sinde histopatolojik olarak
amiloid mevcudiyeti dogrulandi.

23



24

TUFAN ve Ark.
MAKULFR AMIiLOIDOZ

Sekil 2. Olgu 3'Un klinik gérinimd.

Sekil 3. Dermoepldermal bileskenin altinda papillerdermiste ho-
mojen eozinofillk boyanan alanlar (Hematoksilen eozln, X310).
Olgu 3.

OLGU I: H.K,, 66 y, erkek (prot No:2179)

3 yildir sirtta Ozellikle skapuler bélgeler Uzerinde
makiler pigmentasyondan yakinmaktaydi. Kasinti mev-
cuttu, zaman zaman c¢ok siddetli oldugunu ifade etmek-
teydi. Ancak kasima igin sert bir nesneyle tahristen bah-
setmedi.

Histopatoloji (S.E.H. 1464/93): Yuzeyel c¢ok kath
yassl epitelde hafif derecede hiperkeratoz mevcuttu.
Dermiste O6zellikle damarlar cevresinde belirgin olmak
Uzere monontukleer iltihabi hicre infiltrasyonu izlendi.
Yapilan kongo kirmizisi boyasi ile dermiste kavun igi réfle
iceren amiloid varligi saptandi. Kristal viyole ile pozitif
sonug verdi.

OLGU II: F.K.,, 33y, erkek (prot No:3513)

2 yildir sirtta interskapiler alanda ve skapulalar G-
zerinde retikiler goérinimde kahverengi makiler pig-
mentasyonu vardi. Kasinti mevcuttu, ancak o6zel bir
nesne ile sirekli tahristen bahsetmedi.

Sekil 4. Papiller dermiste fokal alanlarda global amlloid birikimi
(Congo kirmizisi, X310). Olgu 3.

Histopatoloji ($.E.H. 2147/94): Hiperkeratoz, fokal
parakeratoz, yer yer akantoz, keratin tikaglari igceren epi-
dermis altinda papiller dermiste amiloid birikimini
dislindiren homojen eozinofilik madde birikimi Ust
retikller dermiste 6zellikle damarlar gevresinde lenfohis-
tlositik hiicre birikimi ve melanin pigmenti oldugu
dusunilen pigment birikimi izlendi. Alt retikiler dermiste
duzenli pilosebase kompleksler izlendi. Kristal viyole
boyama ve Kongo kirmizisi ile boyama pozitif sonug ver-
di.

OLGU IlI: $.B., 33y, erkek (prot No:3468)

6 yildir belinde, sag omuz lGzerinde ve skapula tze-
rinde dalgali makuler kahverengi pigmentasyon mevcut-
tu. Belirgin kasima hissi olmadigini ifade ediyordu.

Histopatoloji (S.E.H. 2138/94): Ylzeyel g¢ok kath
yassi epltelin hemen altinda amiloid oldugu dusunilen
eozinofilik homojen materyal birikimi dikkati cekmektedir.
Papiller dermiste yer yer melanin oldugu dusunllen
kahverenkli pigment birikimi bulunmaktadir. Kristal viyole
ve Kongo kirmizisi ile pozitif sonug vermistir.
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OLGU IV: K.K . 21 y, bayan (prot No:5165)

2 yidir sirtta kollarin ekstansér bdlgelerinde,
go6glsin st taraflari ve uyluk i¢ ylzlerde kahverengi,
retikller goérinimde hiperpigmentasyon alanlari ve ara-
da hipopigmente atrofik makuller ve ekskoriasyom izleri
mevcuttu. Siddetli kasintt mevcuttu, ancak 0Ozellikle bir
nesneyle tahris olmadigini ifade etti.

Histopatoioji ($.E.H. 2971/93): Keratinize ¢ok kath
yassi epitel ile 6rtild dermiste, dermal papiilaiarda amorf
homojen eozinofilik materyal birikimi gorilmektedir.
Kristal viyole ve Kongo kirmizisi ile pozitif saptanmistir.

OLGU V: S.¢., 40 y, bayan (prot No:4578)

fO yildir sirtta 6zellikle skapula Uzerlerinde retikiler,
dalgali goériinimde pignientasyonu vardi. Siddetli kaginti
mevcuttu ve banyoda kese ile tahris ettigini sdyledi.

Histopatoioji (S.E.H. 3018/93): Yuzeyel g¢ok kath
yassi epitelde hiperkeratoz, dermiste mononukleer ilti-
habi hicre infiltrasyonu, kollagen demetlerde kalinlasma,
60dem, kapiller damar proliferasyonu izlenmektedir.
Kristal viyole ve Kongo kirmizisi lle pozitif sonug elde
edilmigtir.

OLGUV!: A.P., 31 y. bayan (prot No:4374)

6 yildir boynun yan taraflari, omuzlar ve sirtta
yaygin kahverengi lineer gériinimde makdler pignientas-
yonu vardi. Kasinti mevcuttu. Ancak c¢ok siddetli ol-
madigini soyledi.

Histopatoioji (S$.E.H. 2837/93): Yuzeyel g¢ok kath
yassi epitelde hiperkeratoz ve akantoz, dermiste
mononikleer hicre infiltrasyonu, prolifere damar yapilari
ve 6dem izlenmektedir. Kristal viyole ve Kongo kirmizisi
ile pozitif sonu¢ elde edilmistir.

OLGU VII: B E, 57y, erkek (prot N0:962)

15 yildir soida interskapller bodlgede yaklasik 7-8
cm c¢apinda sinirlari diizensiz kahverengi makiler plak
mevcuttu. Kasintisi orta derecede ve elle surekli
kasidigini ifade etmistir.

Histopatoioji (S.E.H. 3985/94): Yizeyel g¢ok kath
yassi epitelde hiperkeratoz mevcut olup, papiller der-
miste homojen eozinofilik boyanma alanlari goézlenmistir.
Retikiler dermiste koliajen demetlerde kabalasma ve
hafif 6dem dikkati gekmektedir. Krezil Viyole boyasinda
papiller dermiste, fokal alanlarda, dermo epidermal
bileskede global tarzda amduoid lehine pozitif boyanma
izlenmisgtir.

TARTISMA

Amiioidoz cgesitli dokularda protein yapisinda bir
madde olan amiloidin depolanmasi ile gorilen bir
hastaliktir. Primer sistemik amiloidozda mezenkimal
dokularda amlloid birikimi yaninda deride de ¢esitli belir-
tiler goérulur (10).

Primer lokalize kutan6z amiioidoz sistemik bir
hastalia eslik etmeden yalniz deride amiloid birikiminin
gorlilmesidir. Liken amiioidoz, makiler amiioidoz,
nodiler (timetaktif) amiioidoz varyantlari vardir (2,5,11),
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Sekonder iokalize deri amiloidozu; intradermal
nevls, terbezi tumodrleri, pilomatriksoma, dermatofibro-
ma, seboreik keratoz, solar keratoz, Mibelli'nin porokera-
tozu, Bowert hastaligi, baza! epiteiyoma gibi deri timor-
lerine yakin bagd dokusunda amiloid birikimi seklindedir
(2,5,6,12).

Makdller amiioidoz ilk kez 1952'de Paltz ve Peck
tarafindan liken amiloidozun bir varyanti olarak dikkati
cekmistir (2). En sik interskapiler bdlgede gorilirken,
goguste, kollarda, omuzlarda, uyluklarda ve nadiren ba-
cak On yuzlerinde yerlesir (3,5,6). Kasintihdir (2).
Lezyonlar iyi sinirli olmayan, oval, hiperpigmenie plaklar
veya grimsi - kahverengi makdallerin biraraya gelmesiyle
olusan lineer dalgah bir gérinimdedir (2,6.7,11). Orta ve
G. Amerika, Ortadogu ve Asya Ulkelerinde daha sik
bildirilmistir (1,5,12). Ihtiyoz, staz dermatiti, alt ekstremi-
telerin purpurik dékuntileri ve vitiligo ile klinik olarak
karistirabilecegine dikkat c¢ekilmistir (2). Klinik olarak
hiperpigmentasyon ve likenifikasyon gdsteren ve
makdiler amiloidoza benzer olgular bildirilmistir (6). Acar
ve ark. 25 hiperpigmenter olgunun 5'inde makdller
amiioidoz bildirmislerdir (13),

Makuler amiloidozda amiloid birikimi papiller der-
miste sinirhdir (2,4,11). Epidermal degisiklikler likenold
tipe oranla daha azdir (4,11). Klinik ve histolojik olarak
liken amiloidozda makiler lezyoniar da birlikte gorulebilir
veya klinik olarak normal goriinen deride papiller dermis-
de amiloid bulunabilir.

Primer lokaiize kitan6éz amiloidozda makul bazen
elemanter klinik iezyondur, bu makdl ayni kalabilir veya
amiloidin birikmeye devam etmesiyle veya sekonder epi-
dermal degisikliklerle likenold goérunum alabilir (2).
Amiloidin orijini ile yapilan c¢alismalarda hem makiler
hem likenoid formlarda biriken amiloidin epidermal orijin-
li olabilecedi ve dejenere keratinositlerin papiller dermiste
amlloide transforme olus mekanizmasi aciklik kazan-
mamistir (14). Histopatolojik olarak amiloid kristal viyole
ile boyamada kirmizi metakromazi gosterir, Kongo kir-
mizisi ile polarize 1sikta yesil bir refrijerans verir (2).
Bazal tabakada melanin artisi ve pigment inkontinansi
gorulebilir (2,4).

Son yillarda o6zellikle Cin, Japonya gibi Uzakdogu
Ulkelerinde sentetik havlu, naylon firga gibi nesnelerle
mekanik olarak devaml surtinme ile makiler amiioidoz
olgularinda artma bildiriimektedir ve friksiyon amiloidozu
olarak tanimlanmaktadir (8,9,15).

Bizim hastalarimizin hepsinde kasinti énemli bir
semptomdur. Grimsi-kahverengi makdallerin yanyana ge-
lerek birbirine paralel, kigik dalgali cizgiler olusturduk-
lar1 ve bu cizgilerin arasinda saglam goériinen derinin bu-
lundugu izlendi. Pigmentasyonun nedeni siddetli kasin-
tinin  melanositlerde melanin Uretimini arttirmasina
baglanabilir. Mekanik sirtinme de hiperaeratoza yol ag-
maktadir (15). Atopik dermatitte 6zellikle boyunda dalgali
lineer goérinimde lezyonlar bildirilmistir ancak histopa-
tolojik olarak amiloid saptanmamaktadir (7).

Klinik olarak o6zellikle sirtta, omuzda interskapdler
bolgede ve skapula Uzerinde makiler amiioidoz
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disinilen 14 hastamizin 7'sinde hlistopatolojik In-
celemede hematoksllen eozinle paplller dermiste amorf,
pembe renkli homojen madde birikimi izlenmis, yapilan
kristal viyole ve kongo kirmizisi boyalari ile amiloid var-
lig1 dogrulanmistir. 7 hastanin 3'0 kadin 4'G erkek has-
tadir. Lezyon suresi 2 yil ile 15 yil arasinda degismektey-
di. Bitun hastalarin kasinti yakinmasi vardi. Olgularin
hicbirinde anamnezde lezyon yerinde daha &nceden
olusmus deri hastaligi veya sistemik bir hastalik, ilag
Oyklsl yoktu.

Amiloid boyasi ile negatif ¢ikan 7 olgunun histopa-
tolojik incelemesinde 2 olguda epidermiste hiperkeratoz,
ortokeratoz 5 olguda pigment inkontinensi, 1 olguda
bazal tabakada hidropik dejenerans en belirgin bulgu-
lardir. Amiloidi negatif ¢ikan olgularda hiperpigmentas-
yonu agciklayacak bir dermatoz, ilag 6yklislu ve sistemik
hastalik yoktu. Ancak kasinti tim olgularda vardi.
Histopatolojik dederlendirme sonucunda daha ¢ok kronik
dermatit ile uyumlu oldugu izlendi.

Sirtinda pigmentasyon yakinmasiyla basvuran 14
olgunun 7'slnin makdiler amlloidoz oldugunu saptadik.
Literatirde yayinlanan olgu sayisinin az olmasi ne-
deniyle yayinladik ve ¢ok seyrek olmadigini vurgulamak
istedik. Calismamiz devam etmektedir.
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