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OFLET
Hemardri, proteimdret, anormal idrar sedimenti, azalmig
bithrek fanrsivonlars ve hipertansiyon fivenil romatoid
ariritli (JRA} gocullarda nisperen stk gorilir. Bu
bulpular renal amiloidozise veya nefrotoksik ilaglara
bagl plabillr, Bu yazda 4102 avlisien JRA tamise alan;
1) yddir kortikesteroid tedavisi aygulanan 11 yaginda
bir erkek hasta swrulmabtadie. Chvkilsiiden 5 wldir
hipertansiven ve [ ydvr kateraky oldugu Sgrenildi.
Klintfimize  hay  vurdufie  sirada wespit edilen
prateingrinin etivolofising agufa gihartmak ipin bibrek
bigpsisi yapuddr, Blopside JRA'e bafly sekonder bibrek
amiloidezisi saptandi, Sunulan elge e JRA 't rakibi
Sreasindd amiloidozisin

viergulanmekiaddr,

arasiriimasimm dnend

Anahtar sizeifkler: Jivenil romatoid arteit, aniiloidogiz

SIMMARY

Clinical  renal  abrormalitles,  including  hemaruria,
[rrodeiirid, cbmarmul wring sediment, decreased renal
Sunctions and hypertension are relatively comuton in
children with juvent! rhewmatoid arthritis (JRA). These
Sfindings be due o renal  amyloidosics or
adnrinistration af drugs that are potentially nephraloxic.
A LT vears old boy diggnated ay TRA ar 3172 monthy af
age and treated with steroids for [0 years is presented.
In kis higtory he had hypefiension for 5 years and
catarart ane year. Renal biopsy was done to evaluaie
the eticlogy for proteinuria, which was overlpoked
before his admission to our clinic. Secondary renal
ariyleidosis dug to JRA was found in kis biegsy, The
impariance of investigation of amyloidosts during the
lorrg term follow up aof JRA Is reemphasized in the case
presentad.
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Sistemik  Amiloidozis veya sekonder ami-
Inidozis olarak da bilines reaktil amiloidoszls
kronik enf-
osteomyelit,
tiherkiloz gibi kronik infekiil hastaliklannin
bir komplikasyonu olarak ortaya ¢ikabilir (1).

jiivenil romatoid artrit  gibi

lamatuyvar, brongiektazi,

Sistemik tutulumu olan jivesil romatoid art-
ritte diger subgruplara oranla daha sik reaktif

amilpidozis ile karsilasiimaktadir (2).

Al ayhik iken sistemik totulumlu jiivenil ro-
matoid arteit tanist alan bir olgu, 11 yagmda
renal  amiloidoweis bulgulanmn ortaya
cikartilmast ile literatiir bilgileri ipginda in-

celenmistir,

OLGU TAKDIMI

Gormesinin azalmas nedent ile hastanemize
erkek
Oykiisiinde ilk kez, 3.5 ayhk iken sag dizinde

bugvuran 11 yasindaki hastamn
siglik ve hepatosplenomegali saptandigy; 4.5
ayhik iken yapilan karacifer hivosisinde tab-
loyu agiklayacak bir histopatoloji ayert edi-
lemedigi, 6.5 ayhik iken ortaya gikan axiller
lenfadenopati bulgulan ile birlikie Stll has-
taligt tamsy aldig Ggrenildi, Hastamn stz ko-
nusu tunhden itibaren kodikosteroid tedavisi
almaya bagladify ve yaklagik on yil siire ile
cklem bulgulan dikkate alinarak yapilan doz
degigiklikleri ile birikle steroid tedavisini
stirdiirdigi anlasildi, Alu vasinda burun ka-
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namilart bag gdsteren olgunun  hipertansi-
yonu saptanarak tedavising nifedipin ek-
lendigi, 9 yasinda saf tibiada travma sonras:
fraktiir meydana geldigi bildirildi, Saghkh iki
kiz kardesi bulunan hastamin 6z ve soy
gegmisinde bagka bir Geellik voktua,

Fizik muayenede, vicut apichfn 19,500 er
(3p), boy 91 cm (3p), Nabiz 88/dk ritmik, so-
lunum saysst 22/dk, ateg 36.5°C, kan basinci

120/80 mmHg  bulundu.  Cushingoid
giriniimil, trunkal obesitesi,  hirsutizm,

makiiler dakinti ve strialan olan olguda bi-
lateral kesif katarakt saptands, Kardiovaskiler
sistem tim odaklarda 28
giddetinde kisa streli ejeksivon niteliginde

mudyenesinde

sistolik Gfiirim i5itildi. Hepatomegali dem,
splenomegali Z2em olarak bulunan  hastada
batinda distansiyon ve hafif derecede pretibial
iidem wvardh, Diz eklemlerinde deformitclen
bulunan  hasiamm

iSekil 1),

virdvemedigi

gozlendi

Sekil 1, Hastamn genel pirinimi

Laboratuvar incelemelerinde, rutin idrar ana-
lizinde dansite 1020, pH:5, protein 3+ olup se-
dimentinde wve  diger tetkiklerinde  ozellik
voktu, Hemoglobin 10.4 pofdl, Hematokrt
G033, lokosit 10400/mm3, tombosit 566.000/
mm3, periferik yaymada notrofil hakimiyeti
olup ertrositler hipokrom mikrositer Gzellikie
idi. Eritrosit scdimentasvon hizn 47 mmsaat,
CRP (4), RF (-} bulundu. BUN: 19 mg/dl,
Plazma kreatinin: 0.3 mg/dl, trik asit: 5.4 mg/
dl Sodyunm: 147 mmol/l, Potasyum: 3.9 mmuol/
L Klor: 109 mmol/l. Kalsivum: 89 mg/di,
Fosfor 3.9 mg/dl. Total protein: 4.4 go/dl, al-
bumnin: 2.5 gr/dl, alkalen fosfataz: 76 U/, ko-
lesternl: 332 myg/dl, trigliserid: 414 mg/dl ola-
rak dlgilen olgunun karacifer fonksivon
wstlerinde patolojik bulgu yokw. Endojen
kreatinin klirensi 98 ml/dk/1.73 m2, Pro-
teinuri 22.2 mg/m/saat olarak bulundu, Doku
lipi: A24, All, B51, B67, BW4, BW6, DRII,
DRI, (DR52), DQ3. DOl (DB6).
Immunoglobulinler  normaldi.  Baun  ult-
rasonografisinde hepatosplenomegali ile bir-
likte renomegali ve bibrek korieks cko-
jenitesinde artig saptandi. IVP'de bibrekler
nornalden biivilk ve kemik vapilarda belirgin
DSLEDpPOTOE (Sekil 20, Te-
leradyogramunda her ki divafragma
vitksekligi, alt zonlarda atelektatik bandlar
diginda patolojik bulgu avirt edilmedi. EKG
normil olup ekokardivografisinde sol vent-
rikiiler hipertrofi bulundu ve kardiyak fonk-

meyeutiu

siyoenlar normaldi,

Uygulanan perkitan bithrek igne biopsisi so-
nucunda: Immunohistosimik incelemede 20
glomerilde fokal segmental dizensiz (++f
+++} Clg, segmental veya global (+4+/444)
IgM. twbullerde (++++) IgM birkimi sap-
tandi. Histolojik incelemede (H.E; kongo red)
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matoid artrit yaninda renal amiloidozis nedeni
ile 0.1 mghkglgiin dozunda  klorambusil
baglandi, Ug aylik tedavi siiresi sonunda pro-
teintiri 9 mg/m?fsaal clde edildi.

Sekil 3.1k glomerlilde mevengiumda homojen kayy
pembe bowanan amileid binkimd gocllmekte,
Crlomeriillerin yamndaki bir damar duvannda
da kalinbugmayas neden olan pembe renkte ami-

Sekil 2. Inwaventz pyelograli loid birikimi izlenmektedic (kongo-red x 14},

gorulen 51 glomertlden 46'simda defisik de-
recelerde amorf eozinolilik bir materyalin bi-
rikmig oldugu, hirkimin  afferent arteriol
duvanndan  bagladiy  izlendi, Bazm  glo-
meriiller sklerotik ve birikimin olmadigi glo-
meriiller normal gériniimdeydi, Birnken ma-
teryal kongo ve red bovasiyla polarize 1sikta
yegil refle vermekie olup, aynca in-
terstisyumda damar duvarinda da amiloid bi-
rikimi, fokal fibrozis, yangisal infiltrasyon ve
kalsifikasyon odaklan gorildi. Potasyum per-
manganat reaksiyvonu ile AA tipi Amiloidozis
dustiniildii (Sekil 3.4

Biluteral kesif katarakt saptanan olguya sag
lensektomi ve on vitrektomi uygulandi. Sol

larafada avm iglem planlandi, Daha énceden
metil prednizoton, kaptopril ve nifedipin kul- Sekil 4. lki glomeriilde mezengium da depolunan pem-
lanan hastada sistemik tutulumlu juvenil ro- be-hiommajen amiloid gocilmekiedic (HE x 10,

_ 84 -



Lrakuz Bylifl Universitest Tip Faktiltesi Dergis:
il 9 il B Say: |

TARTISMA

llk alu ayin iginde baspiisteren semptom ve
bulgularla sistemik twwlumlu  jilvenil ro-
matoid artrit tamst alun ve yaklagik 10 yul
sire ile kortikoterapi uygulanan olgunun gir-
mesinin azalmas nedeniyle bagvurdugunda
saptanan bilateral kesil katarakt, tveit bul-
gusunun olmamas: nedeniyle, kortikoterapi
komplikasyonu  olarak  degerlendirilmigtir.

Orta  derccede  proteiniirl,  baun  ult-
rasonografisinde yasina gire normal, ancak
vilcul boyutlann  dikkate alinarak  yapilan
degerlendirmede renomegali dzellifi posteren
bulgular, olguda amiloidozis digiindiirmis ve
biibrek biyopsisi yapilnugtir, Histopatolojik
bulgular jivenil romatoid artrite sekonder
renal amiloidozisi desteklemistic. Jivenil ro-
matoid artrit ve reaktif amiloidozis prevaluns
%1-10 aras1 degisen degerlerle kargimiza
gikmaktadir. Ingiltere'de %7.4, Almunya'da
%3.1, ABD'de %18, Polonya'da %10.6 gibi
vranlar  bildirilirken  dlkemizde jiivenil ro-
matoid  artrite  sckonder  amiloidozis  pre-
valansimin %10 oldufu 6ne  sticilmiistiic
(1.3.4). Ow vandan cocukluk gaginda renal
amiloidozis oplumumuzdaki en stk nedeni
Ailesel Akdeniz Atesi olup, juvenil romatoid
artrite sekonder  amiloidozis orammn 97
dizeyinde  bulundugu  bildirilmigtir.  Aym
gabigmada amiloidozisin jiivenil romatoid ar-
ril baglangicindan 10 ay ile 11 yilda ortalama
5.6 yilda geligtigi 6ne siirilmektedir (5). Bu
bulgular karstlagtifimiz jiivenil romatoid art-
rit algularimizin erken dinemde amiloidozis
vininden araghimlmasing zorunly kilmakia-
dir. Olgumuzda da hoyle bir uygulamanin

daha dnceden yapilmast prognozu olumlu
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yonde etkileyebilirdi. Erigkin vag srubunda
baglayan Still hastah@inda da renal ami-
loidozis'in erken donemde ortaya gikabildigi
bildirilmistir (6,7). Romatoid artritle birlikie
amiloidozis bulunan hastalarda HLA-DR 4
prevalansinm yiksek oldufu tne sinilmiis-
tir. Hastamizda doku tipinde stz konusu an-
tijen bulunmanusur, Ancak romatoid arlritin
amiloidozis ile bidikte olanlannda vapilan
HLA ¢aliymalaninim sonuglan geligkilidir (8).

Hastada 5 yaginda bag gdsteren ve an-

tihipertansif  ledaviye cevap veren  hi-
pertansiyon  kortikolerapive  sckonder  ola-
bilir, Ancak  olgunun  klinife  bagvurdugu

sirada antihipertansifierle kontrol altinda tu-
tulan hipertansiyonunda amiloidozisin katkist
da disiniilebilir. Bobrek fonksivonlar bo-
zulmadan  amiloidozisti hastalarda hi-
pertansiyon olubildigi bildirilmistic (5). Kar-
normal  olmas

divak  fonksiyvonlanmn

tipertrofik  bulgulann hipenansivona  se-

konder olacagim disiindiirmektedir,

Hastaya  klorambusil  baslandiktan

gegen 3 ayhk sirede steroid dozu tedricen

s0nra

araltilmeg olmakla birlikte, steroide bagl ileri
derecedeki komplikasyonlara ragmen siirrenal
velersizlifing yol agmamak icin tamamen ke-
silememigtiv, Bu dinemde jiivenil romatoid
artrit semptomlarinda bir artiy izlenmemis
olup, klorambusil tedavisinin literatiir bul-
gulan dikkate alnarak sirdiiriilmesi plan-

lanmastr (9),

Sunulan olgu ile jlivenil romatoid artrit takibi
sirasinda amiloidozisin erken tanisimn Snemd

tekrak vurgulanmak istenmistir.
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