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Olgu Sunumu/Case Report

Primer Lenfodeme Eslik Eden Sekonder Amiloidozise Bagli

Kronik Bobrek Hastaligi

Chronic Kidney Disease Based on Secondary Amyloidosis Caused

by Primary Lymphedema

oz

Primer lenfodem, lenfatik sistemin bozuklugu sonucu olusan nadir goriilen bir hastaliktir. Klinik
prezentasyonu ve baglangic yast degiskendir. AA amiloidoz ise genellikle kronik inflamatuvar
hastaliklara, malign tiimorlere ya da daha az siklikla kronik infeksiyoz hastaliklara bagli gelisir.
Inflamatuar cilt hastaliklari seyrinde AA amiloidoz gelisimi nadir olup, kronik bacak iilserlerinin de
nadiren AA tipi amiloidoza neden oldugu bildirilmistir. Biz burada primer lenfédemin indiikledigi kronik
bacak iilserleri olan, renal yetmezlik ve nefrotik sendrom klinigine sahip iki AA amiloidoz olgusunu
sunarak lenfodem, kronik bacak iilseri, AA tipi amiloidoz ve kronik bobrek hastalig1 arasindaki iligkiyi
gostermeyi amagladik.

ANAHTAR SOZCUKLER: Sekonder renal amiloidoz, Primer lenfédem, Kronik bacak iilseri, Kronik
bobrek hastaligi

ABSTRACT

Primary lymphedema is a rare disease caused by a disorder of lymphatic system. Clinical presentation
and age at onset are variable. AA amyloidosis is usually due to chronic inflammatory diseases, malignant
tumors or less frequently chronic infectious diseases. The appearance of AA amyloidosis is rare in the
course of inflammatory skin diseases, and chronic leg ulcers have been rarely reported to cause AA
type amyloidosis. We report here two cases of AA amyloidosis that presented with renal failure and
nephrotic syndrome in patients with primary lymphedema-induced chronic leg ulcers. We aimed to
reveal that there is a relation between lymphedema, chronic leg ulcers, AA amyloidosis and chronic
kidney disease.

KEY WORDS: Secondary renal amyloidosis, Primary lymphedema, Chronic leg ulcers, Chronic
kidney disease

GIRIS gibi nedenlerin diglandig1, lenfédeme bagh
kronik bacak iilserlerine sekonder amiloi-
dozis gelistigini diislindiigiimiiz iki olguyu
sunduk.

Lenfodem, primer veya kazanilmig ne-
denlere bagli olarak, lenfatik sivinin vii-
cudun o6zellikle kol ve bacak bolgesinde, yu-
musak dokuda birikmesine bagli kargimiza
¢ikan tablodur. Primer lenfédem; siklikla

OLGU SUNUMU
Olgu 1: 64 yasinda erkek hasta, lenfodem

adolesan dénemde yumusak doku siglikleri
seklinde ortaya cikan, lenf damarlar1 veya
lenf nodlarinin dogumsal malformasyonlari
sonrasinda gelisen formdur. Sekonder amilo-
idozis; basta kronik inflamatuvar hastaliklar
ve maligniteler olmak iizere bir cok nedene
bagli olarak gelisebilir. Biz, basta kronik en-
feksiyon, inflamatuvar hastalik ve malignite

nedeniyle yapilan ileri tetkikler esnasinda
saptanan serum kreatinin degerlerinde
yiikselme nedeniyle klinigimize bagvurdu.
Bes aydir serum kreatinin yiiksekligi olan
hastaya, kronik bobrek hastaligi (KBH)
tanist konuldu ve etiyolojisisi arastirilmak
iizere yatirildi. Lenfodem tanis1 3. dekattan
itibaren mevcut olan hastanin 57 yasinda
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lenfodeme bagl sol diz alti amputasyonu mevcuttu. KBH’ya
neden olabilecek ek kronik hastaligi, ila¢ kullanimi ve aile
oykiisii yoktu. Fizik muayenesinde; tansiyon arteriyel:130/80
mmHg, sol diz alt1 ampute, sag bacakta ayak parmaklarindan diz
tistiine kadar uzanan, gode birakmayan, ciltte kalinlasmanin ve
enfekte yaralarin oldugu 6dem mevcuttu. Diger sistem bulgulari
dogaldi. Laboratuvar tetkiklerinde; Hgb: 9.9 gr/dL, trombosit:
525000/mm3, sedimentasyon: 85 mm/saat, iire: 155 mg/dL,
serum kreatinin: 7 mg/dL, GFR: 8 ml/dk, albiimin: 2.3 gr/dL,
total protein: 3.7 gr/dL, LDL: 224 mg/dL, 24 saatlik idrarinda
5.4 gr/giin proteintiri saptandi. Batin ultrasonografisinde (USG),
sag bobrek 82x44 mm, sol bobrek 89x50 mm ve her iki bobrek
parankim kalinliklar1 11 mm olarak 6l¢iildii. G6z dibi normaldi.
Hepatit markerlari, ANA, P ve C-ANCA negatif, C3, C4, Ig’ler
ve RF normal saptandi. idrarda bence jones proteini negatif
olup serum protein elektroforezi ve idrar immiinfiksasyonunda
monoklonal gamapati lehine bulguya rastlanmadi. Alt ekstremite
doppler USG’de venoz yetmezlik izlenmedi. Mevcut bulgular
esliginde KBH ve eglik eden agir proteiniirinin etiyolojisisine
yonelik, amiloidozis 6n tanisi ile renal biyopsi yapildi. Biyopside
amiloid boyamasi pozitif saptandi ve alt tiplendirmede AA
tipi amiloid oldugu gosterildi. Sekonder amiloidozise yonelik
ek anamnez sorgulamasinda pozitif bulgu yoktu. FMF gen
mutasyon analizi ve aile Oykiisii negatifti. Akciger grafisi,
batin USG, toraks ve abdominal bilgisayarli tomografi (BT) de
malignite lehine bulgu yoktu. Hasta bu sonuglar egliginde bacak
tilserlerinin eslik ettigi, primer lenfédeme bagli amiloidozise
sekonder KBH kabul edildi. Hasta programli hemodiyaliz
destegi ile ayaktan takibe alindi.

Olgu 2: Bilinen renal hastaligi olmayan, uzun siiredir
bacaklarda sislik sikayeti olup son iki yildir bu gsikayetinin
artmasi lizerine poliklinigimize bagvuran 58 yasinda erkek
hasta, tire: 82 mg/dL, serum kreatinin: 3.5 mg/dL olmas: tizerine
ileri tetkik ve tedavi amach servise yatirildi. Ozgeg¢misinde
bilinen kronik hastalik Oykiisii, nefrotoksik ajan kullanimi
ve prerenal bobrek hasart yapacak neden olmayan hastanin
fizik muayenesi, her iki bacakta infekte yiizeyel iilserlerin
eslik ettigi, gode birakmayan bilateral pretibial 6dem disinda
normaldi. Alt ekstremite doppler USG’si normal olan hastanin
yapilan tetkiklerinde iire: 85 mg/dL, serum kreatinin: 3.6 mg/
dL, alblimin: 1.7 gr/dL, total protein: 3.8 gr/dL, spot idrarda
protein/kreatinin orani: 11, 24 saatlik idrarda proteiniiri miktar:
17 gr/giin, WBC: 11.200/mm?, Hgb: 9.5 gr/dL olarak saptandi.
Yapilan renal USG’de bobrekler normal goriiniimde olup
hidroiireteronefroz izlenmedi. Serolojik markerlari ve serum
ve idrar immiinfiksasyon elektroforezi normal saptanan hastaya
USG egliginde renal biyopsi yapildi. Renal biyopsi sonucu renal
amiloidoz, alt tipi AA amiloid olarak raporlandi. Sekonder
amiloidozise yonelik ek anamnez sorgulamasinda pozitif bulgu
yoktu. FMF gen mutasyon analizi negatif gelen hastanin akciger
grafisi, batin USG, toraks ve abdominal BT de malignite lehine
bulgu yoktu. Nefrotik diizeyde masif proteiniirisi olan, GFR:
18 ml/dk, albiimin: 1.7 gr/dL olan ve bu nedenle uzun siiredir
iyilesmeyen bacak iilserleri olan hastadan aydinlatilmis onam

aliarak medikal nefrektomi karar1 alindi. Medikal nefrektomi
amagli hemodiyalize erken baglandi. Hasta, haftada ii¢ kez
hemodiyaliz programina alinarak taburcu edildi.

Hastalardan bilgilendirilmis onam alinmustir.
TARTISMA

Lenfodem, lenfatik sistemin anormal gelisiminin neden
oldugu primer lenfodem ya da lenfatik vaskiiler yapinin
hasarlanmast sonucu olusan sekonder lenfodem olmak iizere
etiyolojiye gore iki alt sinifa ayrilan, kronik, tedavisi olmayan
bir durumdur. Primer lenfodem, herediter formu da dahil,
nadir goriilen konjenital bir hastaliktir. Insidansi yaklasik
1/100.000°dir (1). Ortalama baglangic yasi cogu olguda 20 yas
altidir (1). Herediter lenfodem siklikla hepatik kolestaz, kardiyak
defekt, pulmoner hipertansiyon, hipotrikozis, telenjiektazi
ya da disformik yiiz goriintimii gibi diger malformasyonlarla
birliktedir (2). Bizim iki hastamizda da bu bulgularin hicbiri
mevcut degildi ve 20 yasindan sonra tani aldiklari i¢in primer
lenfodemin herediter formu diglanda.

Amiloidoz suda ¢oziinmeyen fibréz amiloid proteinin
cesitli organlarda ekstraselliiler depolanmasiyla karakterize
bir hastaliktir. Primer idiopatik amiloidozda AL tipi, sekonder
amiloidozda AA tipi amiloid birikir. AA amiloidoz genellikle
kronik inflamatuvar hastaliklara, malign tiimorlere ya da daha az
siklikla kronik infeksiy6z hastaliklara bagh gelisir.

AA tipi amiloidoz, kronik intravendz madde bagimliligina
sekonder yumusak doku infeksiyonu gelisen hastalarda (3),
hidradenitis suppurativa (4) ve filariazis olgularinda (5)
da bildirilmistir. Bacak iilserinin eslik etmedigi herediter
lenfodemli hastalarda AA amiloidoz bildirilmemis olmasi, AA
amiloidozun cilt komplikasyonlarina sekonder gelistiginin bir
kanit1 olabilir. Literatiir gézden gecirildiginde ise kronik bacak
tilserinin komplikasyonu olarak sekonder amiloidoz gelisen
sinirh sayida olgu sunumu bulunmaktadir (1,6-10). Bu olgularin
besinde, bacak iilserleri kronik vendz staz ya da posttravmatik
olup hicbiri primer lenfodeme bagli gelismemistir. Beloncle
ve ark. (1) ile Waton ve ark.nin (10) bildirilerinde ise primer
lenfodemle iligkili kronik bacak iilserleri olan toplam dort
olguda AA tipi amiloidoz tanimlanmistir. Bizim iki olgumuzda
da primer lenfédeme sekonder gelisen bacak iilserleri mevcuttur.
Bu hastalarda sekonder amiloidoz gelisimini yavaslatmanin
en iyi yolu, infeksiyoz komplikasyonlarin oniine gecebilmek
icin kronik bacak iilserlerini etkin bir gsekilde tedavi etmektir.
Bacak elevasyonu, egzersiz, manuel lenf drenaji ve kompresyon
bandajlar1 da tedavide yardimect olabilir (1). Lenfovenéz ya da
lenfovenoz lenfatik bypass anastamozu, lenfolenfatik segmental
interpozisyonu ya da serbest lenf nodu transplantasyonu gibi
cerrahi tedaviler de diistintilebilir (11).

Sonug olarak, giinlimiizdeki veriler 1s18inda kronik bacak
tilserlerinin eslik ettigi lenfodemi olan, nefrotik diizeyde
proteiniirisi ve renal yetmezligi olan hastalarda AA tipi
amiloidoz atlanmamalidir.
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