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Renal Amiloidoz ve Periorbital Ekimoz

Renal Amyloidosis and Periorbital Ecchymoses:
Scientific Letter

OZET Amiloidoz, amiloid proteininin deri veya diger dokularda birikimiyle karakterize bir grup
hastaliktir. Kutanéz amiloidoz, sistemik amiloidoz ve heredofamilyal amiloidoz olarak
siiflandirilmaktadir. Purpurik lezyonlar ve ekimoz sistemik amiloidozun en sik cilt bulgularidir.
Ayrica glossit, makroglossi, biilloz lezyonlar, alopesi ve kutis vertisis girata goriilebilir. Primer
sistemik amiloidozlu hastalarda edinsel hemostatik fonksiyon bozuklugu, hiperfibrinolisis,
koagiilasyon faktor eksikligi, trombosit fonksiyon bozuklugu ve kan damarlarinda frajilite artis:
kanamanin en 6nemli patogenetik faktorleri olarak kabul edilmektedir. Ancak lokaliyiiz binze
kanamalarin mekanizmas: tam olarak anlagilamamigtir. Burada, periorbital ekimozun ayiric
tanisinda sistemik amiloidozun hatirlanmasi gerektigini vurgulamak igin renal amiloidoz ve
periorbital ekimozlu bir hastay1 sunuyoruz.

Anahtar Kelimeler: Amiloidosis; ekimoz

ABSTRACT Amyloidosis is a group disease that is characterized by deposited proteins in the skin
and other organs. It is classified as cutaneous amyloidosis, systemic amyloidosis and heredofamil-
ial amyloidosis. Purpuric lesions and ecchymoses are the most common skin findings in systemic
amyloidosis. However, glossitis, macroglossia, bullous lesions, alopecia and cutis verticis gyrata may
be seen. In patient with primer systemic amyloidosis, acquired hemostatic abnormalities, hyper-
fibrinolysis, coagulation factor deficiencies, platelet dysfunction and increased fragility of blood
vessels can be regarded as the most important pathogenetic factors. The mechanism of the localised
bleeding is not completely understood. Here, we presented a patient with renal amyloidosis and pe-
riorbital ecchymoses in order to emphasize the necessity for remembering systemic amyloidosis in
the differential diagnoses of periorbital ecchymoses.

Key Words: Amyloidosis; ecchymosis

Turkiye Klinikleri ] Med Sci 2008, 28:548-550

miloidoz, amiloid proteininin deri veya diger dokularda birikimi ile

karakterize bir grup hastaliktir.!? Kutan6z amiloidoz, sistemik ami-

loidoz ve heredofamilyal amiloidoz olmak iizere baslica 3 ana
baslikta siniflandirilmagtir.?

Sistemik amiloidoz ¢ok ¢esitli deri lezyonlarin goriildiigii bir amiloi-
doz tipi olup, en yaygin goriilen cilt bulgusu purpurik lezyonlar ve eki-
mozdur. Sik goriilmemekle beraber amiloidoza bagli gelisen periorbital
ekimoz literatiirde rakun gozii olarak isimlendirilmektedir.? Bunun diginda
glossit, makroglossi, biilloz lezyonlar, yaygin veya yama tarzinda alopesi,
kutis vertisis girata da goriilebilir.?
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Sikar Aktiirk et al

Burada, periorbital bolgede ekimozu, viicu-
dunda petesi ve purpuralari olan renal amiloidozlu
bir hasta sunulmaktadar.

53 yasinda erkek hasta, viicudunda yaygin
sislik ve nefes darlig1 sikayetleri ile i¢ hastaliklar
poliklinigine bagvuran hastaya konjestif kalp yet-
mezligi ve kronik bobrek yetmezligi tanilari konu-
larak hemodiyaliz tedavisi basglanmis. G0z
kapaklarinda morarma ve viicudunda kirmizi dé-
kiintiiler nedeniyle tarafimizdan degerlendirilen
hastaya nefrotik sendrom nedeniyle takip edil-
mekteyken 1 yil 6nce bobrek biyopsisi ile renal
amiloidoz tanisi konulmus. Bir y1ldir Diabetes mel-
litus nedeniyle de takip edilen hastanin dermato-
lojik muayenesinde; her iki periorbital bolgede
ekimoz ve govde ile ekstremitelerde yaygin petesi
ve purpuralar izlendi (Resim 1). Makroglossi sap-
tanmadi. Sadece eritrosit sedimentasyon hizi (ESH)
(49 mm/saat) ve C-reaktif protein (CRP) (4.19
mg/dL) diizeyleri yiiksek olan ve hemodiyaliz te-
davisi baglanan hastanin kanama zamani, protrom-
bin zamani (PT), aktive parsiyel tromboplastin
zamani (aPTT) dahil olmak tizere hemodiyaliz se-
ansi sonrasi yapilan diger laboratuvar tetkikleri do-
galdi. Protein elektroforezi, tam kan sayimi ve
direkt kemik grafileri normal olan, kronik bir en-
feksiyon odag1 bulunmayan ve kendisiyle ailesinde
ailevi akdeniz atesi (FMF) 6ykiisti olmayan hastada
renal amiloidozunun tipi ve neye baglh olustugu
tespit edilemedi. Deri lezyonlarinin hastanin mev-
cut amiloidozuna bagh oldugu distiniildi. Has-
amiloidozunun = nedenine

tanin yonelik

arastirmalar planlanirken (sistemik reaktif veya

RESIM 1: Her iki periorbital bolgede ekimoz.
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primer amiloidoz) diyaliz tedavisi esnasinda geli-
sen ventrikiil fibrilasyonu sonucu hasta kaybedildi.

I TARTISMA

Amiloidozda
proteininin tipine gore yapilmaktadir.! Dokuda

siniflandirma  biriken amiloid
amiloid birikimine neden olan protein 6nciilerinin
baglicalari; immiinoglobulin hafif zincirleri (AL tip
amiloidoz veya primer amiloidoz) ve bir akut faz
reaktani olan “serum amiloid A” (SAA) proteinidir
(AA tip amiloidoz veya sistemik reaktif amiloi-
doz).!? Protein onciilerinin ¢ok cesitli olmasina ra-
gmen doku ve organlarda biriken amiloid proteini

genellikle tek tip yap: gostermektedir.!

Amiloidozda semptom ve bulgular tutulan or-
gana gore degismektedir. Sistemik reaktif amiloi-
dozda baglica bobrek, karaciger ve dalak tutulumu
goriiliirken, primer sistemik amiloidozda bu or-
ganlarin yaninda bagirsak, kemik iligi, akciger ve
kalp gibi organlar1 da iceren daha yaygin organ tu-
tulumu dikkati cekmektedir. !

Bobrek, reaktif amiloidozda hem en sik tutu-
lan hem de prognozu belirleyen organdir. Bébrek
amiloidozu kendini proteiniiri, 6zellikle nefrotik
sendrom veya fonksiyon bozuklugu ile gésterebil-
mektedir. Renal amiloidoz gelistikten sonra ¢ogu
olguda 2-13 yil igerisinde son dénem bobrek yet-
mezligi gelisimi gortilmektedir ve reaktif amiloi-
doza baglhh olimlerin ¢ogundan, bu neden
sorumludur.*

Hastamizin yapilan tetkiklerinde serum pro-
tein elektroforezi normal olarak degerlendirildi.
ESH ve CRP diizeyi yiiksek olan hastamizda her-
hangi bir akut ve kronik enfeksiyon odag: buluna-
madi. Romatoid artrit, tlseratif kolit, Behcet
hastalig1 gibi kronik hastalik ykiisii olmayan has-
tamizin ailesinde ve kendisinde FMF 6ykdisii de bu-
lunmamaktaydi. Direkt kemik grafileri normal olan
hastamizda multipl miyelom diisiiniilmemekle be-
raber kemik iligi biyopsisi yapilamadi. Nefrotik
sendrom nedeniyle takip edilen, renal amiloidoz
tanisi alan ve kronik bobrek yetmezligi nedeniyle
diyalize giren hastamizda sistemik amiloidozun tipi
tam olarak belirlenemedi.
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Primer amiloidozda daha sik goriilen cilt bul-
gular, reaktif amiloidozda daha nadir olarak goz-
lenmektedir. Purpurik lezyonlar ve ekimoz basta
olmak iizere glossit, makroglossi, biill6z lezyonlar,
difiiz ve yama tarzinda alopesi, kutis vertisis girata
gibi cilt bulgularinin yaninda, amiloidoz hayat
tehdit eden kanamalara da neden olabilmektedir.'
Ozellikle AL amiloidozlu hastalarda saptanan edin-
sel hemostatik fonksiyon bozuklugu, koagiilasyon
faktor eksiklikleri, hiperfibrinolizis, trombosit
fonksiyon bozuklugu ve damarlarda frajilite artis:
kanamanin en 6nemli patogenetik faktorleridir.

Ancak lokalize kanamalarin mekanizmasi tam ola-
rak anlagilamamigtir.

Sistemik amiloidozun tipi tam belirleneme-
mekle beraber hastamizda trombosit sayisi, kanama
zamani, PT ve aPTT degerleri normaldi. Buna
kargsin ozellikle periorbital bolgede ekimoz olmak
iizere govde ve ekstremitelerinde petesi ve purpu-
ralar1 vardi.

Bu olguyu periorbital bolgedeki ekimozun
ayirici tanisi iginde sistemik amiloidozun diistiniil-
mesi gerektigini vurgulamak amaciyla sunmaktayiz.
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