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JUvENTL EOMATOLID ARTRITTE GORULEN
REAKTIF AMiLoinozis
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BZET: Amlloidoz, amiloid naddesinin ekstragelliller alarak dokularda
dfepolanmas: sofnucy  QFgan iglevlssinin Lozulmesing yol acan bir
hastaliktir. Edinzsl sistemik amiloidez, organa sipirll amiloidez ve
inkalize formlar olmak fizerd’ g ana tipl vardir. Bu yagzida Jilvenil
Homatold ArErit. nedaniyle geligen bir reaktif amiloidoz slgusu
sumulmskta, bu areda amiloidez ve tipleri literatr igifianda tartisil-
makkadir.

ABSTHACT: Taner CAMSARL, 2.Kemal EROL, Hale AKBAYLAR, ilhami
KOVANMLIKAYA, Levent KATANCE, Zafer ULUSAN, Dokuz Evliil University
Faculty of Medicine. Departmant of Internal Medioine, Orthepedics and
Zadiology. Amyloid is an axtraoellular material which ascumulates in
yarious tisgpes and organs. pccumilation of amyloid may Lead dysfunotion
af aseveral orgsns. It has HhHree maip types: Acguired systemic
amyieidssia, organ limited amyloldosis and locabized forms.

In this article we present and discuss a reactive amyloidosis case
tf tha light of the 1iteratiire which is seen secondarily ta Juvenile
Areuamatoid Acthritis.

Anmhtar Steclicler: Juvenil Ramatolid Arteilt, Amilpoidoz, Reaktif Amilo-
idoz.
Koy Wordsa: Juvenile Rbedmatoid Arthpitis, hm?ioldnsts.ﬂeactive Amy la—

idosia.

smiloidpz, amiicid maddesinin skatraselliller olarak dokularda
dgpaianmasl  SOOWIU, CrRER iglevlerinde bozulmaya yal agan bir
hgsralikbir. Pras ve ari.nin amiloid proteinini dematiire olarak =ilde
srmelerinder sonrs, birtken amilotd maddesi igin AL ve Ad kavremlari
arehiya cikmigtic. Glanned we srlk: AL proteininin {mminglebllin hafif
cipobelpin degigabilir pergasiyla ayni pldugunuy gistermizlerdir.
Papsinle Bence-Jjonea prateinini parcalayarak SAA ad: verilen, akut faz
ranktanl ginl daveanan bir proteinin proteslizl sonucu plupmaktadir. SAA
mawrafailardan salinan intarleukin-1 we endojen bir pirojenin stiml-
l=ssyonu  fle hepatositlser tarafindan salipmaktadir (1.2} ShA'nin
peotenlizle yik:inl:- sonucu Al proteini olugmartadie.
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18681 yilinda Glenner wve ark. tarafindan amiloidezun yeni klinik
giniflandiri lmes: ortaya Konmustiur {3). Bune gire amiloidez Uge ayralair:

1,.Edinse]l sistenik amilotdoz.
2.0rgana sinirle amiloldoz.
F.Lokalize formlar.

Edingel sistemik amiloidoz grubunda yer alan, eski termincloyl ile
ngakonder Amiloidoz" denilen reaktif amiloidozda dokularda  AA proteini
birikir. Reaktif am.leldozda predispozan bir hastalik vardir. Depolanmn
Gzellikle karacifer, dalak, bdbrel ve stirrenallerds izlenir (4). Reaktif
s coidoza yol agan hastaliklar arasinda, romatold artrit (3,4,4,
6,7,8,9,107, Jiivenll HRomatoid Artrit {3,8,10,11), ankilozan spondilit
(3,8,10, psbriyatik artrit w38, 10,12), Baiter sendremu (7,10), Behget
sendromy (10], Whipple Thastaligl (7,8,10}, inflamatuvar barsak
hastaliklar: 1{3,5,7.8,9,13), gistemik lupuz eritematozus (7,187,
polimyozit (7.8,10), skleroderms {7,100, ictnei derece yamiklar (3,7,5,
10,14), tiberkllez (3,4,5,6,7,8,9,18), osteonyelit 13,4,5,6,7,8),
paraplejiler {4,7,8,10), eroin aliskanligy (107, bronsektazt (3,4,5,
§.7,8), lepra (3,4,5,7,8,10), sifiliz {3,5,7.8), bipernefroma (3,5,
8,10}, Hodgkin hastalifa (3,4,5,7,8) sayilabilir.

Reaktif gistemik amiloldoziste klinikte hepato-splenomegali ve
nefrotik sendromla giden bébrek tutulumu vardir.

Jivenil Romatold Artclt [(JRA} Heellikle 16 yagindan Snce gorillen,
sklam tutulumu yaninda sistemik tulgulara da yol agan ilerleyicl bir
mastaliktir (11). 4milgldoz gelismedifi takdirde prognozu eriskin
Romatoid Artritten daha iyidir. g klinik tip: vardir:

1.Sistemik tip (%20)
2.Poliartikiler tipl (%40-50
4,.Poslartikiler (Pauciarticular) tip (% 30-40).

Sigtemik tip, eklem tutulumu ile birlikce yilksek ates, Harak-
teristik dokintd, hepato-splencmegali, lenfadmopati we kardib ile
kendini gisterir. paliartixilér tipte ise 4 yad daba fazla elelem tutu-
lumu ile birlikte, subkutan nodillers, hafif ates ve kemik gelisim bozuk-
1uklar: sdzkonugudur. posiartikiiler (Pauciarticular) tipte tutulan eklem
Grallikle dizdir. Bu kipte en ciddi sistemik tutulum %20-40 oraninda
phrilen kronik iridesiklittic {11}

JRA'de giniimiizde, salisilat va diger stergid almayan

antienflamatuvar ilaglar ve penisilamine tedavi arac: olarak kKullanil-
maktadie (11}. Prognoz genellikle lyldir. Prognozu olumsuz yonde etki-
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leyen =n bel | bagli atken reaktil sistemik amiloidozun gelisme=idir. Bu
durumda tedasiye eklenecek bilinen bir ajan yokbur.

OLGU: 18 yagtnda erkek hasta (Prot.¥.: 167208). Yiizinde ayaklarinda
giglik, =ag diz wve kalgasinda afir:, yirtmekts gliglilk waktnmalary ile
kllnigimige yatirildi, & yagindayken sol dizinden osteomyelit OpETARY onU
gegiren hasztanin, bir yi11 sonra ayni: dizinde agri, Figlik ve hareket
kisitlelsf ‘slmug. Verilen llaclardan bir dlelide yarar gormug. Hasea
ayrica 1384  yilanda asppeéndektomi, 1995 yilindas da list hidatik
operagyonle gecirmig. 1987 wyilinds Bnce saf ardindan sol  ayak
bilefinds ve dizinds siglik, afri, kKizariklik, horeket kreatliiligs
olmug. Daha sonra aynil yakinmalar: adf dlz ve kalgasinda da devam etmnig.
Son bir-iki aydir sturup ylrlbyemsz durums Relmls. 1988 yili Mavis avinda
kanli ishal nedeniyle yattifi Ugak Devlet Haatanesinde, avaklarinda ve
yHzlinde sisme baglamis. Eklem yakinmalar: sliraaalon,  slheudundnkl
gigliklerl artan hasta hastanemigs oagvurarak  yatirilmistir. Fizik

Incelemede, hasta halsiz, agrili, sotuk ve saylfl girinimdeydi (Hemim 1),
——

|
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Resim 1
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Ralnt dtursmiyor ve déslehsiz y'-h-u_;rcml:.ror:iu. Fan bpas:nc:: 1407280 mnh ,
Rabiz: 10040, dizenli bBulundi. Kaljita thim adaklarda 2/l derece
sistolik Ufirim vard:. Bolunum sesleri normal olarak degertondivdtdl.
Earinda peglrilmlg operasyon skarlary wardi. Medie—Klavikiiler clzgiy:
E~Yom gegen karaclfer, palpasyonda yumisak olarak els gelivordu. Oalak
4-Bea, kddar ele geliysrdu v Traube arali@: kapaly ldi. 5a8 kalca ve
oeg 3z o eklsm harcketlerinde lleci derfscdde kiziblilik, a8y  dizde
sinavynl Anflamasyona ve hidrartroza bogls gigllhk, saf kupsdriseps ve
gluteus kaslarcinda Llosktbvasyona bagli ateol L saptsnan hastamn sol
dizincs de gegirilmis operasyon skary vardi. .8 kbléu ekleminin agrilL
kisitlilags npedenlyle alt skstremite dig ro asven durumindayds  (Dis
rotasyon kontoaktied) (Resim 2} Highir bélged. Linfodenopatl saptanmads.

Resim 2
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Laboratuvar incelemeleri: Idrar; Yogunluk:1095, , ratelo{+ris],
mikroskopiid Her alands Lki-dc bWeyaz kles, BR: 10.000/ml7, sedimen—
tasyon: Id0mmist, Ure, AKY, kreatinin de@srlerl normal  bulundu,
Kreatinin klerensi: 3Sml/dk, saatlik idrarda protein miktar:: 3.SgldL,
00T, SGPT, alkalen fosfataz deferleri normal; Total Lipid: 733mg/dL,
kalesterol: 372mg/dl, trigliserit: 363mg/dlL elsrak =aptandi. Protsin
elektroforesinde: Albimin: % 19.78, alfa-1 globiilin: % 3.35, &lfa-2
Bloblilin:® 41.54, beta-globiilin: % 23.65, game-globilin:® 11.67 olarak,
idrar proteln elektroforgzindes ise alblmin:® 61.93, gplohllin:® 28.07
aranlarinda geptandi. YOHL:(=); ASO: 200 U/L, CRP:{+), RF:l=), ANA:(&)
bulurdu. lmmlinglebiilin dizeyleri:Ig A:;108 mgfdl (N:104-448),Ig G:815
mg/dl ([H:800-1400}, Ig M:72 mg/dl (N:66-352) diizeylerinds &lgdldil.
€.:485 meddl (N:84-214) olarak bulundu.

ZHG'si poemal  olan  hastanin  radyolojik we  ultrasonografik
ingelemeler! is= gdyleydi: Uat karin wltrasgaogratisinde, hepato-
splenomegall, =saf wve sol bbbrafin sinids ekolarinin parankism =holarina
Karigtif: sapbandi. VP, 2 yinll serviksl, dorsal, leomber wyertehpa
graflleri lle temporv—mandibillar eklem gralizl, ikl yUnll diz el, ayak
grafilari we akcifier pgrafisl normal olarsk deferlendirlidi, felvis
dn=arika grofisinde sakro-ilyak eklzmlos normal, Bag koksc-Temoral eiglem
aragliinda flarvi derscsde darolma, ekler olughuran vYapilarda osteoporos
ve famyur prokaimalinde sublondeal kemik defekei izlandi.

Bebrek: biyopsisinds amiiocidosz ssptandi. Saf diz sinovia blyop=
siginde; keonik  hiere -infiltrasyonu ve sinovyel szvinin  Sitols)ik
tnpelenmesinde  ise singvitisls wumlu  bulgular saptandrs. Sinovia
siviszada HF:{-) bulundu. Gibek altindan alinen deri ve dartalt: yeg
dokusu normal bulundu ve her iki dokuda da am:iloid birikimi pHzlenmedi.

Gz musyenesinde blyomikeoskopla iridosiklit ssptanmadi. Bilateral
kornesl distrofi digsinds patoleji yoktu. Fundus bakis: Her iki gés
iginde normaidi.

Heatada yautiginan 10.giinll giddetli Rerin afrisy ile pelpasyonla
kar:nde ileri derécede duyarlilil gisteren défans gelipti. Bu durum akut
karin tablosu olarak degerlendirildi. Ancak yapilan izlemeda yakimmaiar
yaminds muayene bulpulacininds  timidyle geriledifi  gocildid. Bu  atsk
sirasinda sedimentasyon veé lokeslt degerlerinds bir defigiklik clmadi.
Tatiginin 1%. gininde fse sol kol ve bacakta lam {le besildifindas solan,
1-2mm gapli, S-10 adet dBkintl ortaya giktr. Bu eritemli dbkintilerde
birkag gin iginde kendilifinden gerdiledi. Hastays klinikte yattifi slfe
igerisinde uygun diyet yaninda, anoljerik ve dileetik llaslar, kan
transfizyonu, human albimin {nfizyonu dile destek tedaviai uygulandi.
Dana sonra Kendi istefivls evine gonderildi.
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TARTISMA: Nefrotik sendrom bilindigi gibi gok gesitli nedenlere baglii
olarak klinikte karaimiza grkan bir tabledur. Nefrotik sendroma: yol
acabilen amiloidoz da bBenzer bigimde sekonder alobilecefi gibl primer
plarak da geligebilir.

sandufumiz  bu olgudaki nefrotik sendromun varlzfy 4ile bir
anlleldoztin eklemdeki destoiktlf inflamatuar girdnlmlerle birlikts
ortaya cikmasi, bu tablonun, @n planda tek nedene bagli bir bBozuklugun
sonucy  olarak  gelistifini  digindirmektedir. Oncelikle hastadakl
amitnidozun, anemnez, £lzik inceleme, labopratyvar bulgonlar: wve Klinik
pidisiyle reakeif sistemik amiloidoz olabilecefii we bu ybnde aragtirma
yapilmaai gerektifi |karariastirildi. Yukarids agiklanan resktif
amiloidoz nedenlerinden hastays uygunluk  gésterebilecek  olanlar
sunlards:1.JBA, 2.0steomyelit.

Ahyrica FME'L dilglpdlrebileceit blr skut lkarin tablasuntin Klinik
gidizte gdzlenmesi, geécmigteki  appendektomi ile  biriikte ele
alindiginda, bu amiloidozun FMF'te gérllen heredefamilyal amileoidez da
olabilecefini akla getirmektedir. Ancék hastanin dykiisil, sile igl FMF
gykiiminiin olmamasy ve FMF ile uyumlu olmayan ileri derecedeki artrit
olgusu blzi bu tanidasn uzaklagtirdi. Ayrica hastada gizledigimiz akut
karin Eablesvnun birincil nmeden olareak  digtindiiglimiz  JEA' dede
goritlebilmesl (17) bu diisincemizi pekigtirmigtir.

Hestanin & yasinda gegirdifi, toplam 1.5 ay siren ve dehe scnra
timiiyle dizeldifi bildirilen osteomyelitin ise reaktif amiloidoza bu
kadar kKisa bir slireds yol agmas: Tbeklenmez. Aesktif amiloido=
osteomyelite ikinell oldufu zaman, bu kronik bir osteomyellit elmalidar.
Bizim olgumuzda fse akut ve kisa slren bir astecmyallt Hyklsll wvardir.
Olgumuzda, yokarida da belirtildigi gibi anamnez, laboratuvar bulgulari,
wlinik gidisl we Hzellikle de bilyik ekism tutulume nedeniyle, tlm
tablopun deferlendirilmesi, JBA'e ikipcil amileidoz ve buna bagia
nefrotik seddrom geligimi yBnindedir. Bu JRA'in posisrtikiler tip oldugu
duglintildi. Ginkii, aklem tutulumonun yalnizea kokso-Temeral eklamds
gilmayip sag diz ekleminds de ortaya tutulus Cormundan ayrilmaktadair.

JRA'in bir reasktif amiloidez npedeni olarak dafilamy cografi
bolgelese ghre defiziklik gdstermektedir. Oenel olarak bildirllen oran
Ingilters we @#teki Avrups ilkeleri igin %5 iken (11), ABD'de gok
enderdir (%0.15) (11). Ulkemizde buma ydnelik kapsaml: bir populasyon
gragtirmes: bildigimiz kadary ile yoktur. Rronik inflamatuvar bir siiveg
alan JRA'in toplum diginde. ancak 1500 gocukta bir oraninda gﬂrﬁldﬁﬁﬂ
dilgiiniilitrse (®*), bununda ancek %5'inde amiloidoz geligtiff gizinlnde
rutulursa, bizim sundugimuz olgunun, reskti?, amiloidoz komplikasyonu
gosteran ender JRA olgularindan biri oldufu ortays gikmaktadir. Gersk bu
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nedenle gerskae klinik tablosunun pldukga zengin bulgular icermesi
nedeniyle sunulmustur.
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