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Özet

Amiloidoz eozinofilik, fibriler yap›daki patolojik bir proteinin de-
¤iflik doku ve organlarda çeflitli nedenlere ba¤l› intersellüler de-
polanmas›d›r. Sistemik veya lokalize, primer veya sekonder ola-
bilir. Larenkste amiloidoz nadir görülmekle birlikte, üst solu-
num yollar›nda en s›k tutulan bölgedir. Solunum s›k›nt›s› olan
78 yafl›ndaki kad›n hastan›n yap›lan muayenesinde inspiratuar
stridoru, interkostal-supraklaviküler çekilmeleri vard›. ‹ndirekt
larengoskopisinde, subglottiste gri-beyaz renkli granüler yap›da
dokular tespit edildi. Hastaya trakeotomi aç›ld›. Sonras›nda ya-
p›lan süspansiyon mikrolarengoskopide subglottiste pasaj› yak-
lafl›k %90 oran›nda anüler tarzda daraltan gri-beyaz renkli gra-
nüler görünümlü dokular oldu¤u görüldü. Bu dokulardan al›-
nan “punch” biyopsi sonucu, larengeal amiloidozis olarak ra-
por edildi. Larengeal amiloidozis herhangi bir tedavi uygulan-
madan spontan olarak regrese oldu.

Anahtar Sözcükler: Larengeal, amiloidozis, spontan regres-
yon.
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Girifl
Amiloid, çeflitli hastal›klarda vücudun birçok

doku ve organ›nda depolanan anormal protein ya-

p›s›nda bir maddedir.1 Bir zamanlar niflasta benzeri

oldu¤u düflünüldü¤ünden amiloid olarak tan›mlan-

m›flt›r. Ancak bugün, proteinden meydana geldi¤i

bilinmektedir.2

Amiloid kimyasal olarak iki majör k›s›mdan olu-

flur. Biri amiloid light (AL) denen immünglobülin

hafif zincir, di¤eri amiloid associated (AA) olarak

Dr. O¤uz Basut, Dr. Hakan Coflkun, Dr. Levent Eriflen, Dr. ‹lker Tezel,
Dr. Selçuk Onart
Uluda¤ Üniversitesi T›p Fakültesi Kulak Burun Bo¤az Anabilim Dal›

Bir Larengeal Amiloidozis Olgusu

O. Basut, H. Coflkun, L. Eriflen, ‹. 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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tan›mlanan immünglobülin proteindir.1 Elektron

mikroskobik incelemelerde irregüler yerleflen 100-

200 amstrong uzunlu¤unda fibriler yap›da, X ›fl›n›

kristallografisinde ise yaklafl›k 7.5-10 nm eninde

dallanmayan fibrillerden yap›lm›fl olarak görülür.

‹nfrared spektroskopide “çapraz β k›vr›ml› tabaka

yap›s›” denilen karakteristik bir flekil gösterir. Bu

fibriler yap›daki proteinin immünolojik reaksiyonlar

sonucu retiküloendotelyal hücreler, fibroblastlar,

endotel ve plazma hücreleri taraf›ndan üretildi¤i

düflünülmektedir.2

Amiloidin en iyi tan› yöntemi histolojik incele-

medir. Histolojik tan› tamamen boyanma karakteris-

tiklerine dayan›r. Kongo k›rm›z›s›, amiloidozisin ta-

n›s›n› koymak için en s›k kullan›lan boyad›r.3 Bu

boyama ile amiloid depolar› normal ›fl›k mikrosko-

bunda k›rm›z› renk al›r, polarize ›fl›k mikroskobun-

da ise yeflil çift k›rma özelli¤i gösterir.2

Amiloidozis birçok doku ve organ› tutan siste-

mik ya da tek doku ve organ› tutan lokalize formu

ile karfl›m›za ç›kabilir. Amiloid depolar›n›n spontan

birikimi ile ortaya ç›karsa primer amiloidoz; roma-

toid artrit ve granülomatozis gibi enflamatuar hasta-

l›klar veya tüberküloz, bronflektazi, osteomyelit,

lepra gibi enfeksiyöz hastal›klar zemininde geliflirse

sekonder amiloidoz olarak s›n›fland›r›l›r. Herediter

veya familyal amiloidoz ise çeflitli organ tutulumla-

r› olan farkl›, heterojen bir gruptur.1 Sistemik amilo-

idoz bütün organlar› tutabilir. Lokalize amiloidozda

ise en s›k tutulan organlar, akci¤er, larenks, deri,

mesane, dil ve göz bölgesidir.4 Bilinen bir predispo-

zan faktör tespit edilememifltir.

Bu yaz›da klini¤imizde tan› konan ve hiçbir te-

davi uygulanmadan spontan regrese olan bir la-

renks amiloidozu olgusu sunularak ilgili literatür

bilgileri gözden geçirilmifltir.

Olgu Sunumu
Poliklini¤imize solunum s›k›nt›s› yak›nmas›yla

baflvuran 78 yafl›nda kad›n hastan›n (F.Ö.), üç y›ld›r

zaman zaman mevcut olan bu yak›nmas› son bir

gündür artm›fl. Halsizlik, kilo kayb›, ifltahs›zl›k gibi

genel yak›nmalar ile ses k›s›kl›¤› yokmufl.

Yap›lan KBB muayenesinde, inspeksiyonda ins-

piratuar stridor, interkostal ve supraklaviküler çe-

kilmeler vard›. Kulak, burun ve bo¤azda herhangi

bir patoloji saptanmad›. ‹ndirekt larengoskopide

her iki vokal kord ve aritenoidler do¤al görünüm-

de ve hareketli olup, subglottiste pasaj› anüler tarz-

da daraltan granüler görünümde bir kitle tespit

edildi.  Hemogram, tam idrar tahlili, akci¤er grafisi

ve EKG normal idi. Özgeçmiflte bir özellik ve siga-

ra-alkol al›flkanl›¤› yoktu. Ailevi akdeniz atefli, tü-

berküloz, romatolojik hastal›k, bronflektazi gibi

kronik enflamatuar hastal›k ve malignite öyküsü

yoktu.

Hastaya larengeal maske anestezisi alt›nda tra-

keotomi aç›ld›. Genel anestezi alt›nda yap›lan süs-

pansiyon mikrolarengoskopik incelemede suprag-

lottik bölge, vokal kordlar, aritenoidler, interarite-

noid bölge, ön komissür do¤al idi. Subglottiste pa-

saj› %90 kadar anüler tarzda daraltan gri-beyaz

renkte granüler doku mevcuttu. Kitleden al›nan bi-

yopsinin histopatolojik tetkik sonucu larengeal ami-

loidozis olarak rapor edildi (Resim 1, 2, 3). Bunun

üzerine sistemik amiloidoz araflt›r›ld›. Abdominal

ultrasonografik incelemede karaci¤er, safra kesesi,

dalak, her iki böbrek ve toplay›c› sistemleri, pank-

reas ve  retroperitoneal alanlar normal görünümde

idi. Serum-idrar elektroforezi ve tümör markerleri

normal de¤erlerde bulundu.

Hasta, takip edilmek üzere trakeotomili olarak

taburcu edildi. Romatoloji klini¤i taraf›ndan hasta-

n›n yafl›, solunum s›k›nt›s›n›n olmamas›, sistemik

tutulumunun olmamas› göz önüne al›narak her-

hangi bir medikal tedavi uygulanmad›. ‹lginç ola-

rak 10 gün sonra yap›lan endoskopik muayenesin-

de; pasaj› yeterli olup subglottoskopide belirgin bir

kitle görünümü yoktu. Bu bulgularla hasta dekanü-

le edildi. 3 ayd›r takibimizde olan hastan›n muaye-

ne bulgular› do¤ald› ve bugüne kadar herhangi bir

solunum problemi olmad›. Kontrol amac› ile la-

renks BT çekilmesi planland› ancak yak›nmalar›

gerileyen hasta kontrole gelmek üzere ikna edile-

medi.
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Resim 1. Larenks mukozas›nda glanduler alanlar aras›nda homojen amiloid birikimi (HE x100).

Resim 2. Kongo k›rm›z›s› ile boyamada subepitelyal stromada pozitif boyanan amiloid birikimi (x40).

Tart›flma
Amiloidoz, etyolojisi bilinmeyen yavafl ilerleyen

bir hastal›kt›r. Amiloidoz, larenkste tek bafl›na veya

di¤er organ tutulumlar› ile birlikte olabilir, ama da-

ha çok tek bafl›na larenks tutulumu fleklinde karfl›-

m›za ç›kar.3 Buna ra¤men yine de serum ve idrar

elektroforezi ve immünoelektroforez dahil eksiksiz

bir tetkik ile sistemik tutulum ihtimali ekarte edil-

melidir.1 Baz› olgularda di¤er organlardan da bi-

yopsiler almak gerekebilir. Oral ve nazofarengeal

amiloidoz, sistemik hastal›¤›n manifestasyonu ola-

rak görülür.5 Larenkste amiloid depolanmas› üç fle-

kilde görülür: 1) Nodüler; tümoral yap› oluflturan

amiloid depolanmas›; 2) diffüz subepitelyal infilt-

rasyon; 3) Mevcut bir tümörün amiloid dejeneras-

yonu fleklindedir.6 Larenks amiloidozu daha çok

vokal kord, ventrikül ve ventriküler bandlar› tutar.

Larengeal tutulum diffüz veya lokal olabilir. Diffüz



tutulum daha çok ventriküler band ve subglottik

iken lokal tutulum daha çok vokal kordlardad›r.3,7

Vokal kordlarda bu birikimler hareket bozuklu¤una

yol açar ve ses k›s›kl›¤›na neden olur. S›n›rl› oldu-

¤unda sesi düzeltmek için lezyon total olarak ç›kar-

t›labilir. Daha büyük ve daha yayg›n hava yolu

plaklar›, solunum obstrüksiyonu dolay›s›yla sürekli

problemlere neden olabilir. Bu gibi olgularda kitle

“cup forceps” yard›m›yla veya lazer ile ablasyonu

yoluyla küçültülebilir. Nadiren larengeal dilatasyon

ve trakeotomiye ihtiyaç duyulur.2

Her ne kadar benign yap›da olsa da larengeal

amiloid birikimlerinde malignite geliflti¤i, malign tü-

mörlere de efllik edebildi¤i bildirilmifltir.8

Geçmiflte sistemik amiloidoz tedavisinde çeflitli

ilaçlar denenmifl, lokal ve sistemik steroidler ile si-

totoksik ilaçlar faydal› olmam›flt›r.1 Dimetil sülfoksit

amiloid birikimini önledi¤i düflünülerek kullan›l-

m›flt›r. Lokal larenks amiloidozunda ise, geçmiflte

kortikosteroidler ve kolflisin kullan›larak hastal›¤›n

seyrinin durdurulabilece¤i ve hasta yaflam süresinin

uzat›labilece¤i savunulmufltur.3 Ancak günümüzde

amiloidozisin tedavisinde cerrahinin üstünlü¤ü tar-

t›flmas›zd›r.

Cerrahi tedavide, lezyonun yeri ve büyüklü¤üne

göre süspansiyon larengoskopi veya larengofissür

yaklafl›m› ile kitlenin cerrahi eksizyonu yap›lmakta-

d›r.3 Bugün en popüler tedavi CO2 lazer ile eksiz-

yondur. Bu yöntemle daha az enflamatuar reaksi-

yon, mukoza-submukozada daha az skar oluflmak-

tad›r. Böyle tedavi edilen hastalar›n prognozu rela-

tif olarak daha iyidir.9 Eksizyon sonras›nda rekür-

rens görülme ihtimali oldukça s›kt›r. Rekürrens gö-

rülen olgularda yaflam süresi üç y›ldan azd›r.10 Ol-

gumuzda herhangi bir tedavi modalitesi uygulan-

madan, larengeal amiloidozis regrese olmufltur. Li-

teratürde hastam›zda oldu¤u gibi amiloidozisin

spontan regresyonuyla ilgili herhangi bir bilgiye

rastlanmam›flt›r.

Sonuç
Tek organ›n tutulmufl oldu¤u ve inspiratuar stri-

dor flikayeti ile kendini gösteren, lokalize larengeal

amiloidozis olgusu ve ilgili literatür incelendi. La-

renkste granüler tarzda kitlesel görünümün bulun-

du¤u olgularda, inspiratuar stridor yaps›n ya da

yapmas›n amiloidozisin de düflünülmesini ve di¤er

organ ve sistemlerin amiloid tutulumu aç›s›ndan

araflt›r›lmas› gerekti¤ini vurgulamak istedik. Histo-

patolojik inceleme ile tan› do¤ruland›ktan sonra te-

davi için tüm seçenekler göz önüne al›nmal›d›r. Her

ne kadar radyolojik ve histopatolojik olarak do¤ru-

lanamasa da, bu olguda amiloidoz klinik olarak

spontan regresyon göstermifltir.
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Resim 3. Permanganatl› Kongo boyamas› sonras› pozitif boyanma ile saptanan AL amiloid birikimi (x100).
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