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Bir Larengeal Amiloidozis Olgusu

O. Basut, H. Coskun, L. Erisen, 1. Tezel, S. Onart

A Case of Laryngeal Amyloidosis

Amyloidosis is characterized by accumulation of an abnormal
fibrillary protein in the intercellular space of different tissues
and organs. It may be localized or systemic, with primary or
secondary forms. Although laryngeal amyloidosis is a rare enti-
ty, larynx is the mostly involved site in the upper respiratory
tract. Seventy eight-year old female patient with a complaint
of respiratory distress, had intercostal-supraclavicular retrac-
tions and inspiratory stridors. Whitish-gray granules were iden-
tified by indirect laryngoscopy in subglottic area. Tracheotomy
was performed. After that, whitish-gray granules constricting
ratio of ninety percent subglottic passage in annular fashion
were detected in suspension microlaryngoscopy. Punch biopsy
was performed. Pathology was reported as laryngeal amyloi-
dosis. Without any therapy, laryngeal amyloidosis sponta-
neously regressed.
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Ozet

Amiloidoz eozinofilik, fibriler yapidaki patolojik bir proteinin de-
gisik doku ve organlarda cesitli nedenlere bagli interselliler de-
polanmasidir. Sistemik veya lokalize, primer veya sekonder ola-
bilir. Larenkste amiloidoz nadir gérilmekle birlikte, st solu-
num yollarinda en sik tutulan boélgedir. Solunum sikintisi olan
78 yasindaki kadin hastanin yapilan muayenesinde inspiratuar
stridoru, interkostal-supraklavikiler cekilmeleri vardi. indirekt
larengoskopisinde, subglottiste gri-beyaz renkli graniler yapida
dokular tespit edildi. Hastaya trakeotomi agildi. Sonrasinda ya-
pilan stspansiyon mikrolarengoskopide subglottiste pasaji yak-
lasik %90 oraninda andler tarzda daraltan gri-beyaz renkli gra-
niler gérinimli dokular oldugu gorildi. Bu dokulardan ali-
nan “punch” biyopsi sonucu, larengeal amiloidozis olarak ra-
por edildi. Larengeal amiloidozis herhangi bir tedavi uygulan-
madan spontan olarak regrese oldu.

Anahtar Sozciikler: Larengeal, amiloidozis, spontan regres-
yon.
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Giris

Amiloid, cesitli hastaliklarda viicudun bir¢cok
doku ve organinda depolanan anormal protein ya-
pisinda bir maddedir.! Bir zamanlar nisasta benzeri
oldugu disuntldiginden amiloid olarak tanimlan-
mistir. Ancak bugiin, proteinden meydana geldigi
bilinmektedir.2

Amiloid kimyasal olarak iki major kisimdan olu-
sur. Biri amiloid light (AL) denen immiinglobulin
hafif zincir, digeri amiloid associated (AA) olarak
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tanimlanan immiinglobilin proteindir.! Elektron
mikroskobik incelemelerde irregiler yerlesen 100-
200 amstrong uzunlugunda fibriler yapida, X isint
kristallografisinde ise yaklastk 7.5-10 nm eninde
dallanmayan fibrillerden yapilmis olarak gorulir.
Infrared spektroskopide “capraz B kivrimli tabaka
yapist” denilen karakteristik bir sekil gosterir. Bu
fibriler yapidaki proteinin immiunolojik reaksiyonlar
sonucu retikiiloendotelyal hitcreler, fibroblastlar,
endotel ve plazma hicreleri tarafindan uretildigi
distntlmektedir.2

Amiloidin en iyi tan1 yontemi histolojik incele-
medir. Histolojik tani tamamen boyanma karakteris-
tiklerine dayanir. Kongo kirmizisi, amiloidozisin ta-
nisint koymak icin en sik kullanilan boyadir.3 Bu
boyama ile amiloid depolari normal 1sik mikrosko-
bunda kirmizi renk alir, polarize 1sik mikroskobun-
da ise yesil cift kirma ozelligi gosterir.2

Amiloidozis bircok doku ve organi tutan siste-
mik ya da tek doku ve organi tutan lokalize formu
ile karsimiza ¢ikabilir. Amiloid depolarinin spontan
birikimi ile ortaya cikarsa primer amiloidoz; roma-
toid artrit ve graniilomatozis gibi enflamatuar hasta-
liklar veya tuberkiiloz, bronsektazi, osteomyelit,
lepra gibi enfeksiy6z hastaliklar zemininde gelisirse
sekonder amiloidoz olarak siniflandirilir. Herediter
veya familyal amiloidoz ise cesitli organ tutulumla-
r1 olan farkli, heterojen bir gruptur.! Sistemik amilo-
idoz butiin organlar tutabilir. Lokalize amiloidozda
ise en sik tutulan organlar, akciger, larenks, deri,
mesane, dil ve goz bolgesidir. Bilinen bir predispo-
zan faktor tespit edilememistir.

Bu yazida klinigimizde tan: konan ve hicbir te-
davi uygulanmadan spontan regrese olan bir la-
renks amiloidozu olgusu sunularak ilgili literattr
bilgileri gozden gecirilmistir.

Olgu Sunumu

Poliklinigimize solunum sikintist yakinmasiyla
basvuran 78 yasinda kadin hastanin (F.0O.), {i¢ yildir
zaman zaman mevcut olan bu yakinmast son bir
gindur artmis. Halsizlik, kilo kaybi, istahsizlik gibi
genel yakinmalar ile ses kisikligi yokmus.
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Yapilan KBB muayenesinde, inspeksiyonda ins-
piratuar stridor, interkostal ve supraklavikiler ce-
kilmeler vardi. Kulak, burun ve bogazda herhangi
bir patoloji saptanmadi. Indirekt larengoskopide
her iki vokal kord ve aritenoidler dogal gortintim-
de ve hareketli olup, subglottiste pasaji antler tarz-
da daraltan grantiler gorinimde bir kitle tespit
edildi. Hemogram, tam idrar tahlili, akciger grafisi
ve EKG normal idi. Ozgecmiste bir dzellik ve siga-
ra-alkol aliskanlig: yoktu. Ailevi akdeniz atesi, ti-
berkiiloz, romatolojik hastalik, bronsektazi gibi
kronik enflamatuar hastalik ve malignite Oykustu
yoktu.

Hastaya larengeal maske anestezisi altinda tra-
keotomi acgildi. Genel anestezi altinda yapilan sts-
pansiyon mikrolarengoskopik incelemede suprag-
lottik bolge, vokal kordlar, aritenoidler, interarite-
noid bolge, 6n komissir dogal idi. Subglottiste pa-
sajt %90 kadar aniiler tarzda daraltan gri-beyaz
renkte graniiler doku mevcuttu. Kitleden alinan bi-
yopsinin histopatolojik tetkik sonucu larengeal ami-
loidozis olarak rapor edildi (Resim 1, 2, 3). Bunun
uzerine sistemik amiloidoz arastirildi. Abdominal
ultrasonografik incelemede karaciger, safra kesesi,
dalak, her iki bobrek ve toplayict sistemleri, pank-
reas ve retroperitoneal alanlar normal goriinimde
idi. Serum-idrar elektroforezi ve timor markerleri
normal degerlerde bulundu.

Hasta, takip edilmek tzere trakeotomili olarak
taburcu edildi. Romatoloji klinigi tarafindan hasta-
nin yast, solunum sikintisinin olmamasi, sistemik
tutulumunun olmamasi goz Online alinarak her-
hangi bir medikal tedavi uygulanmadi. flgin¢ ola-
rak 10 gin sonra yapilan endoskopik muayenesin-
de; pasajt yeterli olup subglottoskopide belirgin bir
kitle goriniimu yoktu. Bu bulgularla hasta dekani-
le edildi. 3 aydir takibimizde olan hastanin muaye-
ne bulgulari dogaldi ve bugtline kadar herhangi bir
solunum problemi olmadi. Kontrol amaci ile la-
renks BT cekilmesi planland: ancak yakinmalari
gerileyen hasta kontrole gelmek tizere ikna edile-
medi.
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Resim 1.

Tartisma

Amiloidoz, etyolojisi bilinmeyen yavas ilerleyen
bir hastaliktir. Amiloidoz, larenkste tek basina veya
diger organ tutulumlar ile birlikte olabilir, ama da-
ha cok tek basina larenks tutulumu seklinde karsi-
miza ¢ikar.3 Buna ragmen yine de serum ve idrar
elektroforezi ve immiinoelektroforez dahil eksiksiz
bir tetkik ile sistemik tutulum ihtimali ekarte edil-
melidir.! Bazt olgularda diger organlardan da bi-

Larenks mukozasinda glanduler alanlar arasinda homojen amiloid birikimi (HE x100).

yopsiler almak gerekebilir. Oral ve nazofarengeal
amiloidoz, sistemik hastaligin manifestasyonu ola-
rak gorulir.s Larenkste amiloid depolanmast G¢ se-
kilde gortlir: 1) Nodiler; timoral yapt olusturan
amiloid depolanmasi; 2) diffiiz subepitelyal infilt-
rasyon; 3) Mevcut bir timorin amiloid dejeneras-
yonu seklindedir.6 Larenks amiloidozu daha cok
vokal kord, ventrikiil ve ventrikiiler bandlari tutar.
Larengeal tutulum diffuz veya lokal olabilir. Diffiiz
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Resim 2. Kongo kirmizisi ile boyamada subepitelyal stromada pozitif boyanan amiloid birikimi (x40).
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Resim 3.  Permanganatl Kongo boyamasi sonrasi pozitif boyanma ile saptanan AL amiloid birikimi (x100).

tutulum daha cok ventrikiiler band ve subglottik
iken lokal tutulum daha cok vokal kordlardadir.37
Vokal kordlarda bu birikimler hareket bozukluguna
yol acar ve ses kisikligina neden olur. Sinirli oldu-
gunda sesi diizeltmek icin lezyon total olarak cikar-
tilabilir. Daha buyik ve daha yaygin hava yolu
plaklari, solunum obstritksiyonu dolayistyla strekli
problemlere neden olabilir. Bu gibi olgularda kitle
“cup forceps” yardimiyla veya lazer ile ablasyonu
yoluyla kuctltiilebilir. Nadiren larengeal dilatasyon
ve trakeotomiye ihtiya¢ duyulur.2

Her ne kadar benign yapida olsa da larengeal
amiloid birikimlerinde malignite gelistigi, malign ti-
morlere de eslik edebildigi bildirilmistir.s

Gecmiste sistemik amiloidoz tedavisinde cesitli
ilaclar denenmis, lokal ve sistemik steroidler ile si-
totoksik ilaclar faydali olmamustir.! Dimetil stlfoksit
amiloid birikimini 6nledigi dustnilerek kullanil-
mustir. Lokal larenks amiloidozunda ise, ge¢cmiste
kortikosteroidler ve kolsisin kullanilarak hastaligin
seyrinin durdurulabilecegi ve hasta yasam slresinin
uzatilabilecegi savunulmustur.3 Ancak ginimuzde
amiloidozisin tedavisinde cerrahinin Gstinligu tar-
tismasizdir.

Cerrahi tedavide, lezyonun yeri ve buyukligine
gore stspansiyon larengoskopi veya larengofisstir
yaklasimui ile kitlenin cerrahi eksizyonu yapilmakta-

dir.3 Bugiin en popiler tedavi CO: lazer ile eksiz-
yondur. Bu yontemle daha az enflamatuar reaksi-
yon, mukoza-submukozada daha az skar olusmak-
tadir. Boyle tedavi edilen hastalarin prognozu rela-
tif olarak daha iyidir.® Eksizyon sonrasinda rekiir-
rens gortlme ihtimali oldukca siktir. Rekiirrens go-
rilen olgularda yasam stiresi ti¢ yildan azdir.10 Ol-
gumuzda herhangi bir tedavi modalitesi uygulan-
madan, larengeal amiloidozis regrese olmustur. Li-
teratirde hastamizda oldugu gibi amiloidozisin
spontan regresyonuyla ilgili herhangi bir bilgiye
rastlanmamuistir.

Sonug

Tek organin tutulmus oldugu ve inspiratuar stri-
dor sikayeti ile kendini gosteren, lokalize larengeal
amiloidozis olgusu ve ilgili literatiir incelendi. La-
renkste grantler tarzda kitlesel goriiniimiin bulun-
dugu olgularda, inspiratuar stridor yapsin ya da
yapmasin amiloidozisin de dustiniilmesini ve diger
organ ve sistemlerin amiloid tutulumu acisindan
arastirtlmast gerektigini vurgulamak istedik. Histo-
patolojik inceleme ile tani dogrulandiktan sonra te-
davi icin tim secenekler goz 6nline alinmalidir. Her
ne kadar radyolojik ve histopatolojik olarak dogru-
lanamasa da, bu olguda amiloidoz klinik olarak
spontan regresyon gostermistir.
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