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Laringeal amiloidozis
Laryngeal amyloidosis
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Ozet

Amiloidozis, anormal ekstraseliiler fibriler protein depozitlerinin birikimiyle karakterize, nadir idiyopatik bir hastaliktir.
Amiloidozis, herediter veya kazanilmig, lokalize veya sistemik ve potansiyel 6limcul veya rastlantisal bir bulgu olarak
karsimiza gikabilmektedir. Lokalize amiloidozun en sik gériildiigli yerler akcigerler ve larinkstir. izole amiloid birikimi
bas ve boyun bdlgesinde en sik larinkste bulunur. Bu makalede, klinigimize ses kisikligi ve bogazda yabanci cisim
hissi sikayetleri ile bagvuran primer olarak laringeal ventrikil tutulumu gdstermis laringeal amiloidozlu bir olgu
tartisiimigtir.

Anahtar Sozciikler: Amiloidozis, larinks.
Summary

Amyloidosis is a rare, idiopathic disease and is characterised by the accumulation of anormal extracellular protein.
Amyloidosis can be hereditary or acquired, localised or systemic and potentially lethal or appear as an incidental
sign. Localised amyloidosis mostly occurs in the larynx and lungs. Isolated amyloid accumulation mostly occurs at the
larynx in the head and neck region. In this article, a case with of a patient with symptoms primarily in the laryngeal
ventricle from laryngeal amyloidosis who applied to our clinic with hoarseness and foreign body sensation in the
throat was discussed.
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Girig Olgu Sunumu

Amiloidozis, anormal ekstraselller fibriler protein  Elli lig yasinda kadin hasta, klinigimize gocukluktan beri
depozitlerinin birikimiyle karakterize, nadir idiyopatik bir  var olan, 10 yildir artis gostermis ve son 1 yilda da
hastaliktir (1-3). Amiloidozis herediter veya kazanilmig, bogazda yabanci cisim hissinin eklendigi ses kisikhgi
lokalize veya sistemik ve potansiyel olimcil veya sikayeti ile bagvurdu. Anamnezinde iki yildir diabetes
sadece rastlantisal bir bulgu olarak kargimiza gikabil-  mellitus ve bir buguk yildir hipertansiyon tanisi ile takip
mektedir (4). Lokalize amiloidozun en sik gorildigu  edildigi, idrar inkontinansi sebebiyle ilag kullandidi, aile
yerler akcigerler ve larinkstir. izole amiloid birikimi bag ve  6ykisiinde babasinda diabetes mellitus  oldugu
boyun bélgesinde en sik larinkste bulunur (1,5,6). belirtiimekteydi. Olgunun endoskopik larinks muayene-
Larinks amiloidozisinde baglica yakinma horlama veya  Sinde sag bant ventrikiilde dolgunluk ve Gzerinde hafif
nefes darligidir. Amiloid birikimi vokal kordlar, anterior ~dlUzeyde soluk sari refle veren diizensizlik izlenmesi
komissiir ve ventrikiilde olugur (6). Laringeal amiloidozis ~ Uzerine hastaya genel anestezi altinda suspansiyon
(LA), laringeal benign tiimorlerin yaklasik %0,2-1,5 laringoskopisi ve biyopsi yapildi (Sekil-1 ve Sekil-2).

kadarini olusturmaktadir (3-9). Genel anestezi ile suspansiyon laringoskopi ve
Bu makalede, laringeal amiloidozlu bir hasta Mikroskopik muayenede ventrikile girisi izienmeyen sag
sunulmaktadir. bant ventrikilde sertlik palpe edilerek bant ventrikil
insize edilerek derininden biyopsi alindi ve patoloji
sonucu glandiiler hiperplazi olarak bildirildi. ilk
Yazigsma Adresi: ibrahim KORHAN suspansiyon laringoskopi sonrasi lezyonun devami
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(Sekil-4). Hastanin intratrakeal genel anestezi ile
suispansiyon laringoskopi ve mikroskopik muayenesinde
sag laringeal ventrikil medialinden baglayarak laterale
ilerleyen sinirlari  belirsiz bant ventrikiilde asimetri

olusturan sert-fibrotik lezyondan derin biyopsi alindi ve
patoloji sonucu amiloidozis ile uyumlu saptandi. Patolojik
tani acisindan Kongo kirmizisi ile boyama uygulanmis
ve amiloid tiplendirmesi yapiimamistir (Sekil-5,6).

Sekil-2. Sag bant ventrikiilde dolgunluk ve diizensizlik.

Sekil-3. Birinci
dolgunluk ve diizensizligin devami (sari refle azalmis)

operasyon sonrasi sag bant ventrikilde
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Patoloji sonucu Uzerine yapilan sistemik arastirmalarda
tam kan sayimi, sedimentasyon, c-reaktif protein, rutin
idrar tetkiki, 24 saatlik idrarda protein arastirmasi,
karaciger ve bobrek fonksiyon testleri, batin
ultrasonografisi, kalp teleradyografisi olagan olarak
saptandi. Yapilan rektum biopsisi sonucunda sistemik
amiloidozis ile uyumlu bulgu saptanmadi ve Ig
Hastaliklari ~ Polikliniginde  takibi  6nerildi. Halen
postoperatif ikinci ayda olan hastanin larinks muayene
bulgular devam etmekle beraber sikayetlerinde gerileme
mevcut oldugu igin larinks lezyonu agisindan takibe
alindu.

Sekil-5.Larinks mukozasinda subepitelyal
birikimi. (H.E.x100).

amorf materyal
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Sekil-6. Kongo-Red ile birikimde pozitivite (Kongo-Redx100).

Tartisma

LA, dispne, kronik oksurik, hemoptizi, tekrarlayan
solunum yolu enfeksiyonu, disfoni ve disfajiye neden
olabilen, anormal fibriler formda protein6z bir materyalin,
endoluminal olarak yavas ve progresif birikimi ile
karakterize nadir bir hastalktir (5). Olgumuzda disfoni
ve bogazda yabanci cisim hissi sikayetleri mevcuttu ve
uzun suredir sikayetleri devam etmesine ragmen yapilan
girisimler sonrasi sikayetlerinin tama yakin rahatladigini
belirtti. Hastamizda horlama olmamasinin mevcut
amiloidozun laringeal pasajda obstriksiyon yapma-
masina bagh oldugu disunuldu.

LA, lokal bir nodil seklinde olabilecegi gibi diffiiz
submukozal bir kabarti seklinde depolanma gosterebilir,
normal mukoza ile birlikte diffiz formla daha sik
karsilagiimaktadir. Bunun yaninda lezyonlarda tipik
olarak soluk sari refle izlenebilecegi bilinmektedir. Ayrica
laringosel seklinde tutuluglarin olabilecegini bildiren
yayinlar mevcuttur (10). LA siklikla supraglottik larinksi
tutmakla beraber larinksin tim bolgeleri hastaliga
yakalanabilir, amiloidoz i¢in 6zel bir tutulum bdlgesi
yoktur. Lezyonlar genellikle vokal kord, laringeal
ventrikil, anterior komissur ve bant ventrikillerde
gorilebilir (3,4,6,10,11). Olgumuzda da siklikla goril-
digu gibi subepitelyal diffiiz tutulumlu, laringeal ventrikdil
ve bant ventrikllli tutan sert fibrotik soluk sari refle veren
lezyon tespit edilmistir.

LA tanisi igin de O&ykunin yaninda direkt larinks
bakisinda tipik soluk sari refle izlenmesi ile slphe
uyanabilmektedir. Bunun yaninda tanida muayene
(indirekt laringoskopi, direkt laringoskopi) ve radyolojik

Kaynaklar

incelemeler yardimci olmakla birlikte, kesin tani alinan
biyopsilerin patolojik incelemesi ile konulur. Patolojide
rutin olan hematoksilen-eosin kullanilabilecegdi gibi ayirt
ettirici 6zelligi olan Kongo kirmizisi, kristal viyole ve metil
viyole gibi 6zel ydntemler de kullanilabilir. LA tespit
edildiginde sistemik amiloidozdan ayrimi igin tam kan
sayimi, karaciger ve bobrek fonksiyon testleri, Bence-
Jones proteinini de igeren tam idrar testleri, bobrek ve
kalp ile ilgili radyolojik tetkikler ve rektum ve abdominal
duvar biyopsileri yapilir (3-9, 12, 13). Olgumuzda bu
tetkiklerde sistemik amiloidoz disindirecek bir bulguya
rastlaniimamistir. Rektum biopsisinde amiloid birikimi
saptanmamigtir.

LA tedavisi icin medikal tedavide Kkolsisin, steroid,
kemoterapi ve radyoterapinin etkin olmadigi saptanmigtir
(1,3-6,8,9,12,14). Tedavide temel yaklasim cerrahidir.
Hastada olabildigince organ fonksiyonlarini bozmayacak
sekilde cerrahi tedavi uygulanmalidir. Cerrahi tedavide
endoskopik kitle eksizyonu, karbondioksit veya Nd-YAG
laser ablasyon, laringofissir ile kitle eksizyonu,
supraglottik larenjektomi ve mutlak gereklilik halinde total
larenjektomiyi kapsar. Ozellikle laser ablasyon tedavi-
sinin etkin bir yaklagimdir. Tekrarlayan cerrahi eksizyon-
lar gerekebilir. Bunun yaninda ciddi dispne halinde
trakeotomi yapilabilir (3-6,8-16). Basut ve arkadaslari
(17) rapor ettikleri bir LA olgusunun tedavisiz spontan
regrese oldugunu bildirmiglerdir. Olgumuzda biyopsi
sonrasi gikayetlerde belirgin rahatlama olmasi ve
hastaligin yavas seyirli oldugu dislincesi olgunun
takibinin daha uygun olacagini disundurmustur.

Laringeal kitle ayirici tanisinda géz o6nune alinmasi
gereken tablolar arasinda laringeal amiloidozun da
bulunmasi ve stphe halinde sistemik tutulum agisindan
da gerekli tetkiklerin yapilmasi hastanin gereksiz invaziv
islemlerden korunmasi acgisindan Onemlidir. Laringeal
amiloidoz tedavisi agisindan olgunun durumu g6z 6niine
alinarak cerrahi tedavi veya takip yapilabilmektedir.
Bununla birlikte spontan regresyon olabildigini bildiren
yayinlar da mevcuttur (5).

LA sistemik hastaligin bir komponenti yaninda lokal
olarak da ortaya c¢ikabilmektedir. Lokal LA hastalarina
yaklagimda kiiglik cerrahi miidahaleler yeterli olabil-
mektedir. Boylelikle hastalara agresif yaklagimlara engel
olunabilir.
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