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'Three Cases of Relapsing Polycondritis with Isolated

Laryngotracheal Stenosis

Izole Laren gotrakeal Stenoz ile Bulgu Veren Us Tekrarlayan

Polikondrit Olgusu

Hamdi Tagli, Hakan Birkent, Mustafa Gerek

Giilhane Egitim ve Arastirma Hastanesi, Kulak Burun Bogaz Klinigi, Ankara, Turkey

Relapsing polychondritis (RP) is a rare autoimmune
and inflammatory disease, particularly characterized
by recurrent inflammation of the hyaline cartilage.
Laryngotracheal involvement in RP is the most se-
rious complication that is observed in 50% of the pa-
tients and may lead to a life-threatening condition.
The most common cause of death is laryngotracheal

Tekrarlayan polikondrit (TP) 6zellikle hiyalen kar-
tilajin rekiiren inflamasyonu ile karakterize ¢ok na-
dir izlenen otoimmiin ve inflamatuar bir hastaliktir.
TPde larengotrakeal tutulum hastalarin %50’sinde
izlenebilen ve hayati risk olusturabilen en ciddi komp-
likasyondur. En sik 6lim nedeni ise %10-50 hasta-
da kargilagilan larengotrakeal stenoz ve buna bagh

Giris

Tekrarlayan polikondrit (TP) 6zellikle hiyalen
kartilajin rekiren inflamasyonu ile karakteri-
ze ¢ok nadir izlenen otoimmiin ve inflamatuar
bir hastaliktir. 11k kez 1923'de Jaksch-Warten-
horst (1) “polikondropati”, 1960'da ise Pearson
ve ark. (2) “tekrarlayan polikondrit” tanimini
kullanmiglardir. TP insidansi milyonda tg iken
kadinlarda bes kat daha sik izlenir (2). TP, 20-
60 yaslar arasinda gérilme sikligi artip, 40'l1
yasinda pik yapar ve ancak %5’i ¢ocukluk ¢a-
ginda izlenir (3, 4). Guntumiizde her ne kadar
genetik gecis oldugu disiintlse de, halen ailevi
gecis belirsizligini korumaktadir (5). Patoge-
nezden hastalarinin tgte ikisinde gelisen tip 2
kollojene kars1 spesifik antikorlar ve tetiklenen

immin yanit sorumlu tutulmaktadir (6). Ayni

stenosis associated with lung infections or severe res-
piratory insufficiency that may be observed in 10%-
50% of the patients. In this study, three RP patients
comprising a child with isolated laryngotracheal ste-
nosis have been presented.

Keywords: Relapsing polychondritis, laryngotracheal
stenosis, larynx, trachea

gelisen akciger enfeksiyonlar: veya ciddi solunumsal
yetmezliktir. Bu ¢caligmada izole larengotrakeal stenoz
ile bulgu veren biri ¢ocuk olmak tizere ii¢ TP olgusu
sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Tekrarlayan polikondrit, laren-
gotrakeal stenoz, larenks, trakea

zamanda hastalarin %30’unda ek otoimmiin,
romatolojik veya hematolojik patolojiler de
izlenmektedir (7). Etiyolojideki belirsizligin
yani sira hastalifin siresi, siddeti ve ortaya
¢ikan semptomlar da degiskenlik gdsterebilir.
TP olgularinin %50’sinde larenks ve trakea
tutulumuna rastlanir ve bu olgularin bir kis-
minda hayati risk olusturabilen larengotrakeal
stenoz (LTS) gelisebilmektedir (8). Bu ¢alis-
mada izole LTS ile bulgu veren biri ¢ocuk ol-
mak tzere t¢ TP olgusu sunulmugtur.

Olgu Sunumlari

Olgu1

Otuz iki yaginda bayan hasta yaklagik tg
gundir giderek artan nefes darligi, kuru 6k-
stirtik ve hiriltili solunum yakinmalar: Gze-
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rine bagvurdu. Daha 6ncesinde bes yildir zaman zaman
ses kisiklig1 ve nefes darligi yakinmalari oldugunu ifade
eden, gecirilmis cerrahi veya entiibasyon hikayesi ile ek
hastalik tariflemeyen hastanin ailesinde benzer rahatsiz-
lik yoktu.

Fiberoptik endoskopik larenks muayenesinde subglottik
alanda igsi gortinimde dizgiin mukozal ylzeyli stenotik
alan izlendi (Resim 1a). Hastanin incelenen bilgisayarl: to-
mografi (BT) tetkikinde subglottik alan anteriorunda 1.7
mm, posteriorunda ise 3.5 mm ¢apli daralma izlenmis ancak
ek lezyon veya patolojiye rastlanmamisti (Resim 1b). Auri-
kula, nazal ve cilt muayeneleri ile nérolojik, oftalmolojik ve

ortopedik muayeneleri normal idi. Vestibiler sistem mua-
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yenesi ve odyolojik inceleme normal olarak degerlendiril-
di. Akciger grafisi, batin ultrasonografi ve ekokardiyografi
tetkikleri normal sinirlarda idi. Laboratuvar tetkiklerinde
antikor (ANA) ve romatoid faktér (RF) negatif iken, an-
ti-noétrofil sitoplazmik antikor (ANCA) (7.4 AU/mL) ve
c-reaktif protein (CRP) (10,2 mg/L) yiiksekligi saptand.
Incelenen detayli immiinolojik belirteglerin ek otoimmiin
hastalik géstermemesi tizerine, mevcut klinik, histopatolo-
jik ve radyolojik bulgular dogrultusunda TP dustnilerek
steroid, azotiopiirin ve siklofosfamid tedavilerine baglandi.
Tedaviden tg ay sonra, hastanin yakinmalarinin ve yapilan
kontrol endoskopik muayenesinde stenozun belirgin sekilde
geriledigi izlendi (Resim 1c). Ayrica tekrarlanan BT incele-

mesinde subglottik alan anterior ¢apinin 2 mm, posteriorda

Resim 1. a-d. (a) Fiberoptik endoskopik larenks muayenesinde subglottik alanda igsi goriiniimde dizgiin mukozal yizeyli stenotik alan
izlenmekte, (b) Bilgisayarli tomografide subglottik alanda daralma ok ucunda izlenmekte (subglottik alan anteriorda: 1.7 mm, posteriorda: 3.5
mm), (c) Ugiincii ay kontrol muayenesinde stenozun belirgin sekilde geriledigi izlenmekte, (d) Tedavi sonrasi larengotrakeal stenozun gerildegi
ok ucunda izlenmekte (subglottik alan anteriorda: 2 mm, posteriorda: 4 mm)
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ise 4 mm boyutlarina ulagti1 degerlendirildi (Resim 1d).
Ug yildir izlemi devam eden hasta bu siire boyunca herhan-
gi bir yakinma tanimlamadi. Bu bilgilerin paylasilmas: i¢in
hastadan onam alinda.

Olgu 2

Otuz yasinda erkek hasta yaklagik iki aydir giderek artan
nefes darlig:1 ve hiriltili solunum yakinmalari ile bagvurdu.
Gegirilmis cerrahi, entiibasyon veya ek hastalik tanimla-
mayan hastanin ailesinde benzer rahatsizlik yoktu. Genel
durumu orta olarak degerlendirilen, solunum esnasinda
yardimet solunum kaslarini kullanan hastanin arteriyel ok-
sijen saturasyonu hafif efor ile bile %90’1n altina diismekte
ve ciddi solunum sikintisi gelismekteydi.
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Endoskopide her iki vokal kordu paramedian hatta fikse ve
paralitik olarak degerlendirilen hastada vokal kordlar ara-
sinda yaklagik 3 mm kadar agiklik mevcut idi (Resim 2a).
BT de vokal kordlarin {i¢ cm kadar altinda ve 18 mm uzun-
lugunda sirkiiler tarzda stenoz alani ve tiroid/krikoid kar-
tilajlarda sinirlar1 net segilemeyen kitle gériinimiinden
uzak, ancak kartilajlarda ciddi destriiksiyon olusturan alan-
lar dikkati cekmekteydi (Resim 2b). Ilerleyen zaman ige-
risinde semptomlar: giderek artan hastaya genel antestezi
altinda trakeotomi uygulandi ve bu esnada kartilaj dokuda
destriikte alanlardan multipl insizyonel biyopsiler alindi.
Ayni zamanda gergeklestirilen direkt larengoskopide vokal
kordlarin ¢ cm kadar inferiorunda havayolunu tama yakin
oblitere eden LT'S alani izlendi (Resim 2c¢) ve bu alandan

Resim 2. a-d. (a) Fiberoptik endoskopik muayenede tedavi oncesi bilateral vokal kord paralizisi izlenmekte, (b) Bilgisayarli tomografide vokal
kordlarin 3 cm kadar altinda sirktiler tarzda tama yakin izlenen stenoz alani ve tiroid/krikoid kartilajlarda olusan ciddi destriksiyon ok ucunda
dikkati ¢ekmekte, (c) Direkt larengoskopide glottis 3 cm kadar inferiorunda havayolunu tama yakin oblitere eden stenoz alani izlenmekte, (d)
Altinc1 ay kontroliinde bilateral vokal kord paralizisinin devam ettigi izlenmekte
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da multipl punch biyopsiler alindi. Histopatolojik incele-
mede yaygin lenfosit, monosit ve plazma hiicreleri izlendi
ve kronik inflamatuar siire¢ lehine degerlendirildi. Hastada
ANA, RF ve ANCA negatif olarak tespit edildi. Hastada
aurikula ve nazal muayeneler normal olarak degerlendirildi.
Norolojik, oftalmolojik ve ortopedik muayeneleri normal
idi. Akciger grafisi, batin ultrasonografi ve ekokardiyografi
tetkikleri normal sinirlarda idi.

Immiinolojik belirtegler sonucu ek otoimmiin hastalik
tespit edilmeyen hastada TP dugtntlerek steroid ve sik-
lofosfamid tedavileri baglandi. Tedavi sonrasi tglinct ayda
genel durumu iyi olarak degerlendirilen ancak LT'S agisin-
dan herhangi bir degisiklik saptanmayan ve tiroid/krikoid
kartilajlardaki destriiksiyonun devam ettigi izlenen hasta-
ya; posterior kordotomi, trakeal rezeksiyon-ug uca anasto-
moz ve dekaniilasyon ameliyatlar: dnerildi. Ameliyat: kabul
etmeyen ve bu esnada steroid ve siklofosfamid tedavileri
devam eden hastanin trakeotomili sekilde gerceklestirilen
altinc1 ay kontroliinde de herhangi bir degisiklik izlenme-
di (Resim 2d). Bu bilgileri paylasmak i¢in hastadan onam

alinda.

Olgu 3

Dokuz yaginda erkek hasta yaklasik alti aydir giderek artan
nefes darlig1 ve hinltili solunum yakinmalar: ile klinigi-
mize getirildi. Hastanin 6zge¢misinde larengotrakeal cer-
rahi veya entliibasyon oykiisi bulunmamaktaydi. Hastaya
bu siire boyunca astim tanis: ile inhale steroid tedavileri
uygulanmis ancak yakinmalar1 gerilememisti. Yakinmala-
r1 bir haftadir giderek artan ve genel durumu kétilesen
hasta yardimci solunum kaslarini kullanarak zorlu solu-
num gerceklestirmekteydi. Direkt larengoskopide subg-
lottik alanda havayolunu %60 oraninda ve sirkiiler tarzda
daraltan, trakea boyunca uzandig: dustinilen yaygin LTS
alani izlendi. Bu alandan biyopsi alinmas: sonrasi hasta-
ya trakeotomi uygulandi. Trakeotomiden gergeklestirilen
endoskopik muayenede, tiim trakeada 6zellikle inspiryum
ile belirginlesen yaygin kollaps oldugu izlendi. Hastada
ANA, RF ve ANCA negatif olarak tespit edildi. Hastanin
norolojik, oftalmolojik ve ortopedik muayeneleri ile saf ses
odyometri, akciger grafisi, batin ultrasonografi ve ekokar-
diyografi tetkikleri normal sinirlarda idi. Histopatolojik
inceleme sonucunda kartilaj dokunun kronik inflamasyo-
nu bulgularina rastlanan ve TP disgtinilen hastaya steroid
tedavisi baglandi.

Trakeotomi sonrasi yardimci solunum kaslari kullanimi
diizelen ve nefes darlig1 yakinmasi bir miktar azalan hasta-
nin genel durumu orta idi. Sistemik steroid tedavisi devam
eden ve yogun bakim sartlarinda izlenen hastanin postope-
ratif dokuzuncu giinde genel durumu kotilegti. Akut so-
lunumsal yetmezlik gelisen hastada; trakeotomi hattindan
kanul ¢ikarildi ve yerine kollaps alanini gegecek ve her iki
akcigeri de havalandirabilecek derinlikte, uygun ebatta en-
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tiibasyon tiipi yerlestirildi. Buna ragmen kollapsin her iki
ana brongu da etkiledigi izlenen hasta postoperatif doku-
zuncu ginde akut solunumsal yetmezlik sonucu kaybedildi.
Bu olgu ile ilgili bilgileri paylagmak i¢in hastanin ebevey-

ninden onam alinda.

Tartigma

Tekrarlayan polikondritte larengotrakeal tutulum hastala-
rin %50’sinde izlenebilen ve hayati risk olugturabilen en
ciddi komplikasyondur (8). En sik 6lim nedeni ise %10-
50 hastada kargilagilan I'T'S ve buna bagli gelisen akciger
enfeksiyonlar: veya ciddi solunumsal yetmezliktir. LTS ge-
lisiminde, hastaligin aktif déneminde havayolunda 6dem
gelismesi, ge¢ donemde kronik inflamasyon zemininde
ortaya ¢ikan fibréz doku gelisimi ve larengotrakeal kartilaj
yikimi sonucu havayolu ¢atisinda olusan kollaps dikkati
cekmektedir (6). Akciger enfeksiyonlar: ise daha ¢ok en-
feksiyon ve skar olusumu sonucu olusan obstriiksiyona se-
konder gelismektedir (6). Erigkinlerde klasik olarak en sik
aurikula (%83) etkilenmekte iken, larenks ve trakea (%50),
burun, kostal kartilaj, eklem bolgeleri, géz (%20-60), cilt
(%36) ve kalp (<%10) etkilenebilen diger anatomik yapi-
lardir (4). Cocuklarda ise daha ¢ok eklem (%36), aurikula
(%27) ve havayolu (%25) etkilenmektedir (9). Patogenezi
belirsizligini korumakla birlikte immiin dengenin bozul-
mast ile ortaya ¢ikan yanit ve HLA-DR4 ile birliktelik
sorumlu tutulmaktadir (5). Bu ¢alismada ister ¢ocuk ister
erigkin olsun hicbir olguda ek otoimmiin hastaliga rastlan-
mamigtir.

Tekrarlayan polikondrit tanisinda immiinolojik belirteg-
lerin ve gorintileme ydntemlerinin yetersizligi nedeniy-
le tan1 daha ¢ok 6yki ve klinik bulgular 1s131nda konulur.
Tani konulabilmesi amaciyla ¢esitli yazarlarca (Mc. Adam
ve ark. (7), Damiani ve Levine (10) ve Michet ve ark.(11))
geligtirilen algoritmalarda; aurikula, nazal kartilaj, larenks,
trakea, okiiler ve igitsel-vestibtiler tutulumlar ile seronegatif
artrit varligs 6nemli yere sahiptir. Histopatolojik inceleme
ise patognomonik olmamakla birlikte taniya yardimcidir
(8). Olgularimizin tamaminda yalnizca LTS ile bulgu veren
havayolu kondritine yénelik histopatolojik tanilar mevcut
idi. Ayrica LTS tanisinda fiberoptik veya direkt endosko-
pik muayene, BT, manyetik rezonans gérintileme (MRG),
sinetrakeografi veya larengotrakeogramlar stenotik seg-
ment genisliginin ve lokalizasyonunun tespitinde oldukea
yardimcidir (6). Bu ¢aligmada sunulan erigkin olgularda ise
tant amactyla hem direkt larengoskopi, hem de BT tetkiki
gerceklestirilmistir.

Izole LTS ayirici tanisinda basta travmatik olmak iizere,
neoplastik, enfeksiyoz, inflamatuar ve graniilomatéz pato-
lojiler diigtiniilebilir. Olgularin hi¢birinde gegirilmis cerra-
hi veya entiibasyon 6ykiisii olmamas: nedeniyle, daha ¢ok
entiibasyon veya trakeotomi sonras: gelisen travmatik LTS
distnilmedi. Neoplastik patolojiler gérintileme ydntem-



Turk Arch Otorhinolaryngol 2017; 55: 77-82

leri ve alinan biyopsi sonuglarinin neoplazi lehine deger-
lendirilmemesi nedeniyle ekarte edildi. LTS etiyolojisinde
inflamatuar ve graniilomat6z patolojilerden en sik rastlana-
ni hem nazal hem de havayolu tutulumu gergeklestirebilen
Wegener grantilomatozudur (WG). WG’de TP’nin aksine
granilomatoz vaskiilit ve c-ANCA antikor ylksekligi tes-
pit edilir. Diger graniilomatéz hastaliklardan poliarteritis
nodosada (PAN) perikardit, plevrit, abdominal yakinmalar,
Behget hastaliginda ise oral ve genital tlserler 6n plana ¢1-
kar (4). Calismamizda sunulan olgularda hicbir ek patoloji
tespit edilmemis olup tek bulgu izole LTS idi.

Tekrarlayan polikondritin tedavisinde standart bir protokol
onerilmemistir. Tedavide hastaligin aktivitesi ve siddeti be-
lirleyicidir. Asemptomatik ve minimal semptomatik hasta-
larda medikal tedavi dncelikli iken, ciddi havayolu darlig:
olan hastalarda ise acil trakeotomi uygulanmasi veya laren-
gotrakeal rekonstriiksiyon gergeklestirilmesi ve beraberin-
de medikal tedavi gerekebilir. Medikal tedavide lokal ak-
tif tutulum mevcut ve organ tutulumu yok ise non-steroid
anti-inflamatuar ilaglar, larengotrakeal, brongiyal, kardiyo-
vaskiiler, renal, okiiler ve norolojik tutulum mevcut oldugu-
nunda ise agresiv tedavi se¢enekleri olan; glukokortikoidler,
dapson ve siklofosfamid, azotiopirin, siklosporin, ve metot-
reksat gibi imminstpresifler kullanilabilir. Elektif cerrahi
girisimler; steroid enjeksiyonlari, tekrarlayan dilatasyonlar,
stent uygulamalari, trakeotomi, Montgomery T-tlipi yer-
lestirilmesi ve trakeal rezeksiyon-ug¢ uca anastomoz olarak
siralanabilir (6). Bu ¢alismada ilk olguda ciddi havayolu
darligs gelismeden ve trakeotomi uygulanmadan tibbi te-
davi baglandi. Ancak diger olgularda ciddi hava yolu darlig1
gelisti ve trakeotomi uygulanmas: gerekti. Tedavi sonrasi
genel durumu giderek kotilesen tigiinci olguda trakeotomi
kantlu ¢ekilerek, fiberoptik endoskopi yardimu ile stenotik
segmente entlibasyon tlpi yerlestirildi. Bu nedenle hasta-

da akut olarak Montgomery T-tiip veya trakeal stent tercih
edilmedi.

Cocuk yas grubunda daha sik izlenen larengotrakeal stenoz,
yine bu hastalarda mortalitenin en sik nedenini olugturur
(3). Erken tani ve tedavi olast komplikasyonlarin énlene-
bilmesinde ve prognozda oldukga belirleyicidir. 11k olgu-
da erken tani ve tedavi sayesinde prognoz olduk¢a iyi idi
ve herhangi bir komplikasyon izlenmedi. Diger iki olguda
ise, 6zellikle cocuk hastada prognoz olduk¢a kotiiydi ve bu
durum semptomlarin baglamasi ve tani konulmas: arasinda
kaybedilen zaman ile agiklanabilir. Ayrica ¢ocuk hastalarda
larengotrakeal tutuluma daha sik rastlanmasi ve trakeotomi
ihtiyacinin daha fazla olmasi, prognozu kétilestiren diger
bir neden olarak distuniilebilir.

Sonug

Toplumda ¢ok nadir izlenen ve daha ¢ok aurikuler tutu-
lum gostermesi ile dikkat ¢eken TP nin ayni zamanda izole
LTS geklinde bulgu vererek hayati risk olusturabilecegi, acil
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cerrahi girigim ve trakeotomi gerektirebilecegi unutulma-
malidir. LTS olgularinin degerlendirilmesi sirasinda ola-
s1 komplikasyonlarin 6ntine gegebilmek i¢in ayrici tanida
mutlaka TP distntlmelidir.
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