BOBREK AMILOIDOZIiSi, URTIKER VE SAGIRLIK
Bir olgu ve literatiiriin Gézden Gegirilmesi

A. ilhan Gzdemir*

Amiloidozis ve heredite arasindaki iliski acgikca gosteriimistir (1-3). Amilo-
idozis, lirtiker ve saguhkla karakterize olan bir sendrom 1962 yilinda Muckle ve
Wells trafindan ileri siiriilmiigtiir (4). Bu sendromun 8zelli§ini gdsteren bir olgu
sporadik olusu ve uzun yasamasi nedeni ile yayinlanmasi diisiiniildii.

OLGU : 48 yagindaki bir erkek hasta, 1972 yilinda mevcut bobrek hastali-
gimin tedavisi igin Ankara Tip Fakiiltesi I¢ Hastaliklar: Klinigi'ne yatirilds

Hastada ilk kez 1958 yilinda bacak ve gz kapaklar: sigligi olusmug ve aym
Klinige tetkik ve tedavi i¢in yatirlmis. O tarihte yapilan fizik muayenesinde bacak-
larindaki 1 + &demin disinda patolojik bir bulgu saptanamamis. Hemoglobin yiiz-
de 70, eritrosit sedimentasyon degeri saatte 75 mm Wastergren, lokosit 7800. id-
rar muayenesinde 2 + protein saptanmis. Kanama, pithtilasma zamanu, sifiliz igin se-
rolojik testler, serum iiresi, total serum protein diizeyi normal bulunmug. Hastanede
yattif1 siirede 3 kez atesli nobet gecirmis : 38, 39, 39.5 C. Kan, idrar ve bogaz
kiiltiirtinde iireme olmanus. O zaman odiogram yapilmamis. Sagirlik ve amiloido-
zis igin ailede herhangi bir hasta bildirilmemis. Bildirilen semptomlar kendiligin-
den gecmis ve hasta kesin bir tan1 almadan iyi durumda taburcu edilmis.

Hasta, 1961 yilinda gittik¢e gelisen sagirhktan sikayete baslamis. Bu hasta
1958 - 1972 yillar1 arasinda halsizlik, bacaklarindaki sislik, atesli nobetler, parsi-
yel sagirlik nedeni ile birgok kez yatirilmig. Aspirin, steroid, antibiotikler, antihis-
taminik gibi ilaclar denenmis ve fayda saglanamamus. Calistifn isten kronik bobrek
yetmezligi tamisi ile 1965 de emekliye sevkedilmis.

Son yatiginda yapilan fizik muayenesinde ince yapill, karin ve gogils iizerin-
de dokiintiiler olan hastada gbz kapaklarma sislik vardi. Goz dibi normaldi. iki
bacaginda + + Gdem ve cift yanh pes kavusu vardi. Ilerlemis isitme kayb: mev-
cuttu. Kan basmcr 140/80 mm Hg idi.
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Hemoglobin % 14 g, eritrosit sedimantasyon deferi 125 mm/st idi. Yirmi
dort saatlik idrar protein miktar: 1.2 ile 2.4 g arasinda degisiyordu. Idrar sedi-
mentinde biiyiik biiyililtme ile 3-4 16kosit, 2-3 eritrosit ve birkag graniile silindir
vardl, Serum iiresi % 46 mg, total protein % 5.9 g, albiimin % 2.8, globulin 3.1
g idi. Total kolesterol % 160 mg di. Tiiberkiiloz icin yapilan deri testi negatifdi.
Gégiis filmi normal bulundu. Elektrokardiyografide nonspesifik ST-T degisiklikle-
ri vardi. Yapilan odiometrik muayenesinde ilerlemis cift yanl perseptif sagirhk
saptand1.

Temmuz 1972 de perkiitan bobrek igne biyopsisi yapildi. Doku pargasinda
21 glomeriil vard: ve tiimi amiloid icin pozitifdi.

TARTISMA

Muckle ve Wells, 1962 yilinda (4) Kronik iirtiker, ¢ift yanh sagirhk ve amilo
idozisle karakterize bir sendrom ileri siirdiiler. Bu ailenin iki ferdinde otopsi ile
bobrek ve obiir organlarinda amiloid saptanmisti. O tarihten beri ek 5 olgu bil-
dirildi. Bu olgularin 3 tinde pozitif aile dykiisii vards, 2 sinde ise yoktu (5-8). Tablo
1. Bildirdigimiz olguda aile Oykiisii olmamasma kargin sendrom icin gerekli kardi-
nal bulgular vard:! (tablo 1). Bu nedenle bu olgu sporadik olgularin ii¢linciisiinii
olusturmaktadir (5,6).

Tablo 1. Literatiiriin Gozden Gecirilmesi
Muckle Kennedy Anderson Black” Lagrue Olgumuz

ve et al- et al. et al.
Wells 5 6 8

Olgu No 1 2 3 4 5 6 7 8
Cins K E E K K K E E
Yas 55 39 56 31 22 21 40 48
Sagirlik + + + -+~ + + + -+
El - ayak agrilar1 g o 5 +° + o +
Bibrek Amiloidozisi + + + + -+ + 4+ +
Urtiker ‘ + + + + + + + o
Atesli Nobet + S + + + + =+ +
Pes Cavus g + -+ ? —_ 7 — +
Libido kayb: + & 35 — ? — +
Aile Oykiisii + + —= =+ + + -
Bobregin Hastalifinm

Siiresi (Y1ilJ 16 5 11 5 2 ? 10 14
Uremiden Oliim + + + e — + T —
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Bu olguda 1958 yilinda saptanan proteiniiri biiyiik bir olasikla bébrek amilo-
idozisine bagliydi, ciinki sonradan yapilan bbrek biyopsisinde amiloidden bagka
parenkimal bobrek hastaligyn saptanamadi,

Bu tiir olgularda sagirhk bébrek bozuklugundan sonra ortaya ¢ikmaktadir.
Kennedy ve ark. olgusunda da benzer durum olmustur (5).

On dort yil veya daha uzun yasama bu tiir olgular igin sik goriilen bir du-
rum degildir. Bu olgudaki uzun yasama &biirleri tarafindan da bildirilmistir (4,5,
8). Ailevi Akdeniz hummas: Tiirkiye'de ¢ok goriiliiyorsa da o olgular arasinda sa-
girlga rastlanamamustir (10,11,12). Bu son grup igin ortalama yasama siiresi iki
yudir (12).

OZET

Cift yanlt perseptif sagirlik, ates ndbetleri, kronik iirtiker, pes kavus ve bob-
rek amiloidozisi gosteren 48 yasinda bir erkck hasta takdim edildi. Bu olgu son
goriildiigiinde 14 yildir yasiyordu. Once bobrek bozuklugu, sonradan sagirlik orta-
ya cikmigtir. Bu, Muckle ve Wells'in ileri siirdiigii sendromun belirtilerini goste-
ren igiincii sporadik olguyu olusturmaktadir.

SUMMARY

RENAL AMYLOIDOSIS - URTICARIA AND DEAFNESS

A 48 - year - old patient with progressive bilateral perceptive deafness, bouts
of fever, chronic urticaria, pes cavus and rena! amyloidosis is derscribed. The case
was characterized by long duration (14 years) with initial involment of the kid-
neys and subsequent development of deafness. This represents the third (sporadic)
instance of the clinical syndrome initially described by Muckle and Wells.
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