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OZET

Amiloidozis, gok sayida degisik uyaranlarin etkisi so-
nucu cesitli dokularda filamantéz bir protein olan amitoi-
din toplanmast sonucu ortaya cikan hastalikiar grubuna
verilen isimdir.

Biz bu yazida, primer lokalize deri amilodozu iginde
yer alan makuler amiloidozlu bir olgu sunduk ve literatiiri
gézden gecirdik.

Anahtar Kelimeler: Makiiler amiloidozis
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Amiloid; eozinofilik, ekstraselliler bir proteindir.
Fibrillerin relatif olarak céziinmemesi ve proteclize
dayanikli olmas! dokularda depolanmasina yardimci
olur (1). Amiloide bu ismin verilmesinin nedeni makros-
kopik olarak amiloid iceren dokular ya da organlarnn u-
zerine iot ve arkasindan da sulu siilfirik asid dokaldagii
zaman rengin nisastada oldugu gibi mavi renge do-
nismesidir (2),

Makuler amiloidozda i¢c organ tutulumu olmaksizin
sadece deride amiloid birikimi gézlenir (3-5). Bu ami-
loid keratinosit tonofilamentlerinin filamantéz dejene-
rasyonu sonucu ortaya gikar (1,6-8). Burada dejene-
rasyona yol agan etyoloji tam olarak aciklik kazanma-
mustir.

OLGU

N.K. 36 yasinda bayan hasta. Kasinti, yanma,
yaygin benek seklinde renk koyulasmasi, dismenore
ve yutma glcliigl yakinmalar ile poliklinigimize basvur-
du. Renk koyulasmasinin 15 yil 6nce gégislerinde si-
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SUMMARY

Amyloidosis is a group of diseases which is char-
acterized by the deposition of amyloid, a filamentous
protein in various tissues as a result of a wide variety
of stimuli.

We present a case of macular amyloidosis which is
included in primer localized cutaneous am yloidosis in this
report and review the literature.
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nirlt bir alanda, agiklanabilir bir neden olmadan bagla-
difi, zaman icinde bitin viicuduna yayildigi, ayni za-
manda baslangigtan beri varolan kasintisinin da gide-
rek artigr anamnezi alindi. Yutma giicliigi 2 sene énce
baslamisti ve aralikli olarak 6zellikle kati besinlere
karsi ortaya cikiyordu. Dismenore ise son zamanlarda
belirgin hale gelmisti.

Oz ve soy ge¢misinde bir ozellik bulunmayan ol-
gunun, ailesinde benzer yakinmalan olan kimseye rast-
lanmad.

Fizik muayenede ilk planda hastanin obez olusu
dikkat cekiyordu. Sistem muayenelerinde herhangi bir
patoloji saptanmadi. Laboratuvar incelemede hemo-
gram, sedimantasyon hizi, tam idrar tetkiki, aclik kan
sekeri, karaciger fonksiyon testleri, protein elektroforezi,
kantitatif immunglobulin seviyeleri, elektrokardiyografi
ve akciger grafisinde bir 6zelik bulunmadi. Yutma glc-
ligh yakinmasi nedeniyle yapilan baryumlu ozofagus
pasaj grafilerinde orta hatta minimal bir eksternal basi
disinda patolojiye rastlanmadi. Ekokardiyografide peri-
kardda minimal bir sivi birikimi izlendi. Batin ultraso-
nografi ve bilgisayarll tomografisi sonucu sag overde
bir adet Gralff follikilii disinda bir dzellik bulunmadi.

Dermatolojik muayenede sach deri, yiiz, palmo-
planter bélge ve mukozalar haricinde tim viicutta yay-
gin olarak izlenebilen fakat 6zellikle sirt, gogils ve ba-
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Sekil 1.  Clgumuzun sirtindaki hiperpigmente, hipopigmente
yer yer atrofik ekskoriasyon izleri bulunan makller lezyonlar

Sekil3. Epidermiste hafif akantoz ve hiperkeratoz. Dermiste
hafif perivaskiiler mononiikleer hiicre infiltrasyonu ve bol miktar-
da makrofajlar icinde melanin pigmenti

cak on yizlerinde yogunlasan, siddetli kasintinin eslik
ettigi makiiler pigmentasyon artisi, yer yer likenifiye o-
daklar ve hipopigmentasyon izlendi (Sekil 1,2). Hastada
atopik dermatit anemnezi yoktu. Makiller amiloidoz ke-
sin tanisi konulabimesi icin deri lezyonlarindan, rektum
ve gingivadan biyopsi &rnekleri alindi. Sirita hiperpig-
mente alandan alinan biyopsi materyalinin hematoksi-
len-ezoin boyama sonucu Incelenmesinde; epidermiste
hafif akantoz, ortokeratotik hiperkeratoz, dermoepider-
mal bileskede yer yer dlizensizlik, papiller dermiste bir
kismi ektazik geniglemeler gésteren damar prolife-
rasyonu ile hafif perivaskiiler mononukieer hiicre infilt-
rasyonu ve bol miktarda makrofajlarin icinde melanin
pigmenti izlendi. Ust dermiste yer yer sinirlan diizensiz,
kiiglik pembemsi, amorf depolar dikkat gekti (Sekil 3).
Kristal viyolet ile metakromazi gosterdi, Kongo kirmizis
ile pozitif boyand ve polarize Isikta yesil birefranjans
alindi. Potasyum permanganat uygulanmasi sonucu da
boyanin sebat ettigi gozlendi, Ayrica retikiler derin der-
miste damar cevrelerinde pozitif amiloid birikimi tesbit
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Sekil2, Bacaklarinda bilateral simetrik yerlesim gosteren hj-
perpigmente, hipopigmenta makiiler lezyonlar

Sekil4.  Retikiiler derin dermiste damar gevrelerinde pozitif
amiloid birikirni

edildi (Sekil 4). Rektum ve gingivadan alinan biyopsi
materyallerinde ise amiloide rastlanmadi,

TARTISMA

Amiloidoziste hastalik tipinde siniflandirma yapar-
ken depolanmis olan amiloidin kaynagi, tipi ve klinig
goz oniinde bulundurulur. Primer lokalize deri amiloido-
Zisindeki ana degisiklik amiloidin daha once normal go-
rilen deride i¢ organ tutulumu olmadan depolanmasi-
dir. Bu 6zelligi ile sistemik amiloidozdan ayrilir. Makiiler
amiloidoz, noddler ve liken amiloidoz ile beraber primer
lokalize deri amiloidozu icinde yer alir (3-6,9). Sekon-
der lokalize deri amiloidozu: intradermal neviis, ter bezj
tlmérleri, pilomatriksoma, dermatofibrom, seboreik ke-
ratoz, solar keratoz, Mibelli'nin porokeratozu, Bowen
hastaligi, bazal epitelyoma gibi ok sayida deri timorle-
rine komsu konnektif dokuda amiloid depolanmasi
seklinde izlenebilir (4,7).

Makiiler amiloidoz karakteristik olarak interskapu-
ler bélgede lokalize olmakla beraber; gdgislerde, kol-
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larda, omuzlarda, uyluklarda ve daha nadir olmak
lzere bacak on ylizlerinde yerlesim gosterebilir (1,3-
5,9). Hastalarin bir kisminda periokiler hiperpigmenta-
syon, poikiloderma, nevoid pigmentasyon benzeri veya
anusten disariya dogru radyal hiperkeratozik lezyonlar
seklinde lokalize amiloidoza ait formlar izlenebilir
(4,10). Daginik, birka¢c milimetre capinda pigmentasyon
gosteren makiillerin biraraya gelmesi dalgall, retikiler
bir gorinime yol agabilir. Bu, makiler amiloidoz igin
karakteristik olmakla beraber patognomonik degildir
(1,4,5). Acar ve arkadaslari yapmis olduklar bir ga-
lismada, hiperpigmentasyon yakinmasi bulunan 25
hastanin 5'inde makiler amiloidoz tesbit etmislerdir
(11). Klinik olarak likenifikasyon ve hiperpigmentasyon
ile seyreden makiler amiloidoza benzer alopik derma-
titli olgular gozlenmistir (12,13). Ayrica tipik bir makiler
amiloidoz klinigi bulunan 41 yasindaki bir bayan hasta-
da, alinan biyopsi materyalinin histopatolojik incelen-
mesi sonucu nodiler amiloidoz tanisi konulmustur (14).

Makdler amiloidoz, genellikle geng erigkinlerde iz-
lenir ve her iki cinste tutulum esit orandadir (4). 14 ile
58 yaslari arasindaki 21 vakalik bir calismada ortalama
goriilme yasinin 29 oldugu saptanmistir (15).

Hastalik Avrupa ve Kuzey Amerika'da ender go-
rilmesine karsilik, Orta-Giiney Amerika'da ile Ortadogu
ve Asya'da daha sik gorulir (4,8).

Yazimizin basinda belirtildigi gibi, amiloid keratino-
sit tonofilamentlerinin filamantdz dejenerasyonu sonucu
ortaya cikar fakat dejenerasyona yol agan etyoloji tam
olarak aciklik kazanmamistir (1,6-8),

Son zamanlarda Japonya'da ¢ok sayida galigma-
da uzun sireli naylon havlu ve sirt fircalarninin kullanimi
sonucu kemik ¢ikintilan Gzerinde, bacaklann on yiizle-
rinde ve kollarin dis kisimlarinda makUler amiloidoz ge-
listigi bildirilmistir (7). Lezyonlarda siddetli, orta, hafif
derecede kasinti olabilecegi gibi %18 oraninda bulun-
madigi da bildiriimistir (3,4,6,8,9). Hashimato ve arka-
daglari yapmis olduklan bir calismada, kasinti yakinma-
st on planda olmayan 53 yasindaki bir bayan hastada
10 yildir banyo esnasinda kullanmis oldugu naylon sirt
fircasinin deride yapmis oldugu mekanik travma sonucu
makiller amiloidoz olustugunu gozlemislerdir. Hasta
naylon firga kullanim nedeninin kasinti kaynakli olmadi-
g1, kendini daha iyi hissetmesinden dolayl oldugunu
ifade etmistir (7). Aksakal ve arkadaglar, 68 yasinda
benzer bir anamnez alinan erkek hastaya klinik ve his-
topatolojik bulgular esliginde friksiyon amiloidozisi teshi-
si koymuslardir (16).

Uzun sureli mekanik surtiinme ile kutandz amiloid
olusumu arasindaki direkt iligkiyi vurgulamak icin Frik-
siyon Amiloidozis’i terimi kullaniimaktadir,

ilk olarak Gottron tarafindan 1950 yilinda makiiler
amiloidoz ile diabetes mellitusun assosiasyon gosterdigi
bir vaka tanimlanmistir. Gezen ve arkadaslan tarafin-
dan tammlanan 73 yasinda erkek bir hastada her iki
bulgunun hemen hemen ayni zamanda basladigi anam-
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nezi alinmistir. Kutandéz amiloidoz ile diabetes mellitu-
sun birilkte bulunmasi mutad degildir (17).

Olgumuzun kasinti yakinmasi on planda idi.
Anamnezinde ilag kullanimi, hiperpigmentasyon yerinde
daha once olusmus bir deri hastali§i ve mekanik sr-
tinme tarif etmiyordu. Laboratuvar bulgulari ve sistem
muayenelerinde hiperpigmentasyonu aciklayabilecek bir
ozellik yoktu.

Makuler ve liken amiloidozlu hastalar sistemik
amiloidoz gelisimi agisindan énemli bir risk altinda ol-
mamalarina ragmen, nodiiler amiloidoz olarak uzun
sire izlenen olgularin %50'sinden fazlasinda sistemik
hastalik gelistigi bildirilmistir (1). Makuler amiloidoz
kasinti gibi kronik deri irritasyonu sonucu likenoid ami-
loidoza déntisebildigi gibi, likenoid amiloidozun da teda-
vi sirasinda lezyon icine uygulanan kortikosteroid en-
jeksiyonlari sonucu nodiler amiloidoza donlstiiglu goz-
lenmistir (6).

Amiloidozun kesin tanisi biyopsi materyalinde ami-
loidin gosterilmesi ile konur. Makiler ve liken amiloido-
zun benzer histopatolojik ve immunohistokimyasal bul-
gular oldugundan ayni patelojik progesin varyantian ol-
dugu ileri slriilmektedir (18). Her iki formda da depo-
lanmis olan amiloidin epidermal kékenli oldugu elektron
mikroskop calismalar sonucu ileri sirdlmdstir. Amiloid,
genellikle dermal papillada lokalizedir ve subpapiller
pleksusdan oteye uzanmaz. Makiler amiloidozda de-
polanan amiloid miktar, liken amiloidozdan daha az ol-
makla beraber farkli papillalarda oranlarn degisebile-
ceginden amiloid miktarina gére ayinci taniya gitmek
mimkin degildir. Bazi makiler amiloidoz vakalarinda
amiloid birikimleri ancak birkag dermal papillada sinirl
olabileceginden, birden fazla bélgeden biyopsi alinmasi
onerilmektedir (6). Liken amiloidozu, makiler amiloi-
dozdan ayiran en onemli histopatolojik farklilik, yogun
hiperkeratoz, akantoz, retelerde daralma gibi epidermal
degisikliklerin bulunmasidir. Makiler amiloidoz histopa-
tolojisinde epidermal degisiklikler minimal dizeydedir.
Ust dermiste hafif perivaskller lenfohistiositik infilt-
rasyon ve bazal hicrelerin mzlanin miktarinda artis go-
rilebilir (19). Acar ve arkadaslari, 5 makiler amiloidoz
olgusundan 2'sinde orta derecede hiperkeratoz; 3'linde
hafif parakeratoz; 2'sinde normal kalinlikta epidermis;
1'inde orta derecede akantoz, 2'sinde atrofi; 4'Uinde
bazal tabakada siddelli derecede ve 1'inde hafif dere-
cede pigment artimi; 5'inde bazal tabakada orta dere-
cede likenifikasyon dejenerasyonu; 5'inde orta dere-
cede pigment inkontinensi, 4'Uinde Ust dermiste orta
derecede perivaskiler hiicre infiltrasyonu saptamistir
(11).

Nodiiler amiloidozda, makiiler ve liken amilodioz-
dan farkh olarak tOm dermis boyunca ve subkutan yag
dokusunda primer sistemik amiloidoz benzeri amiloid
birikimi vardir (1,8).

Primer makiiler amiloidozda, primer sistemik ami-
loidozdan farkll olarak damar duvarlan ve deri ekleri
etrafinda amiloid birikimi yoktur (4,6).
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Biyopsi materyalinde miktarca az olan amiloidin
tesbiti igin kristal viyolet, Kongo kirmizisi, thioflavin T
gibi 6zel boyalar kullaniimaktadir. Kongo kirmizisi ile
polarize 1sikta yesil birefranjans alinmaktadir, fakat bu
amiloid igin spesifik bir bulgu degildir. Primer amiloido-
zu, sekonder amiloidozdan ayirmak igin yapilan potas-
yum permanganat sonucu primer amiloidozda, amiloid
Kongo kirmizisi ile boyanma ve polarize 151k mikros-
kobundaki 6zelliklerini korumakta fakat sekonder ami-
loidozda kaybetmektedir (6).

Olgumuzun klinigi, histopatolojisinde epidermal
degisikliklerin minimal diizeyde olusu, amiloidin kristal
viyclet ile metakromazi gtstermesi, Kongo kirmizisi ile
pozitif boyanmasi ve potasyum permanganat uygulan-
masi sonucu Kongo kirmizisina afinitesini kaybetmeme-
si primer makiler amiloidoz ile uyumlu bulgulardir.
Biyopsi materyalinde retikiler derin dermiste damar
cevrelerinde pozitif amiloid birikiminin tesbit edilmesi
ise ozellik gdsteren bir bulgudur.

Amiloidin nasil bir mekanizma ile kasintiya yol ag-
ugi bilinmemektedir. Makller amiloidozun, etyolojisi bi-
linmeyen bltln hastaliklarda oldugu gibi spesifik bir te-
davisi yoktur. Antihistaminikler, topikal veya in'tralezyo~
ner steroidler ile semptomatik tedavi yapilabilir, Hudson
ve arkadaslar, UVB uygulanmasi sonucu makdler ami-
loidozlu bir olgunun kasinti yakinmasinda azalma ol-
dugunu ve 6 ay boyunca remisyonda kaldigini bildir-
mistir (8).

Dismenore ve disfaji yakinmalari hastalik igin bir
ozellik olarak degerlendirimedi ve kasint igin sempto-
matik tedavi dizenlenerek belli araliklarla kontrole ga-
grildh.

Kasinti ve hiperpigmentasyon yakinmalari 6n plan-
da olan hastaya, anamnez, klinik ve histopatolojik bul-
gular egliginde primer maktler amiloidoz tanisi koyduk
ve nadir gorlldigu icin yayinlamay! uygun bulduk.
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