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Lokalize Laringeal Amiloidoz

Localized Laryngeal Amyloidosis: Case Report

OZET Amiloidoz, degisik organ ve dokularda ekstraseliller fibriler proteinlerin birikimi ile
karakterize nadir bir hastaliktir. Siklikla sistemiktir, ancak nadiren farkli organlarda lokal tutulum
gosterebilir. Larinkste amiloidoz ¢ok nadirdir. Larinksin benign kitlelerinin %]1'inden azini
olusturur. Kirk yasindaki kadin hasta ses kisikhig1 sikdyeti ile klinigimize bagvurdu. Indirekt
laringoskopik muayenesi ve larinks tomografisinde sag supraglottik bolgede diizgiin sinirh kitle
lezyonu izlendi. Tan1 amaciyla olguya genel anestezi uyguland: ve kitle, dogrudan laringoskopi ile
mikroskop altinda total olarak ¢ikarildi. Yapilan histopatolojik incelemenin sonucu amiloidoz olarak
rapor edildi.

Anahtar Kelimeler: Amiloidoz; larinks; tomografi, spiral bilgisayarl

ABSTRACT Amyloidosis is a rare condition characterized with extracellular deposition of fibrillar
proteins. Although it is frequently systemic, it may exhibit localized involvement of various tis-
sues. Laryngeal amyloidosis is quite rare. Larynx comprises less than 1% of benign masses. A 40-
year-old female patient presented to our clinic with hoarseness. A well-shaped mass lesion was
detected in the right supraglottic region with indirect laryngoscopy and larynx tomography. For di-
agnostic purposes, the mass was excised totally under general anesthesia with microscopy using di-
rect laryngoscopy. Histopathological examination revealed amyloidosis.
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miloidoz, degisik organ ve dokularda ekstraseliiler fibriler protein-

lerin birikimi ile karakterize olan, nadir, idiyopatik bir hastaliktir.

Amiloidoz sistemik, lokalize, pirimer, sekonder, kalitsal gibi degisik
sekillerde siniflandirilan heterojen bir hastalik grubudur. Sistemik formu
biitiin organlar tutabilir.}? izole amiloid birikimi en sik akciger ve larinkste
goriliir. Amiloidoz tist solunum yolunda en sik larinksde ortaya ¢ikar. Buna
ragmen larinksin benign kitlelerinin %1’inden azin olusturur.3

Bu makalede, klinigimize ses kisiklig1, ses kalitesinde bozulma sikéyeti
ile bagvuran lokalize larinks amiloidozlu bir hasta sunulmus ve amiloidoz
klinik, tan1 ve tedavi agisindan literatiir egliginde tartigilmistar.
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OLGU SUNUMU

Kirk yasindaki kadin hasta yaklasik 1 yildir devam
eden ses kisiklig1 ve ses kalitesinde bozulma sika-
yeti ile klinigimize bagvurdu. Sigara i¢gme Oykiisii
ve bagka bir hastalig1 yoktu. Fizik muayenesinde
sistemik hastalik bulgusuna rastlanmadi. Tam kan,
eritrosit sedimentasyon hizi, kan elektrolitleri,
plazma protein elektroforezi ve serolojik testleri
normaldi. Hastanin indirekt laringoskopik muaye-
nesinde sag ariepiglottik plikada yaklasik 2x2 cm
boyutunda, diizgiin yiizeyli sar1 renkli kitle lez-
yonu izlendi (Resim la, Resim 1b, Resim 1c). Bi-
lateral aritenoid ve vokal kord hareketleri normal
olarak degerlendirildi. Klinigimizde bulunan 2007
model Philips BX 6000 marka, 2 slice spiral bilgi-
sayarli tomografi (BT) cihazi ile kontrastsiz ve
kontrastli larinks tomografisi ¢ekildi. Kontrastsiz
larinks BT incelemesinde, larinksteki kitle lezyo-
nunun diizgiin sinirh ve orta dansitede (23 HU) ol-
dugu goriildi, kontrasth incelemede ise belirgin
kontrast tutulumuna rastlanmadi (Resim 2a,
Resim 2b). BT incelemesinde de kitlenin vokal
kord diizeyini tutmadig1 goriildii (Resim 3). Tam
amaciyla olguya genel anestezi uygulandi ve kitle,
dogrudan laringoskopi ile mikroskop altinda total
olarak ¢ikarildi. Kitlenin histopatolojik incelemesi
yapildi. Larinks mukozas: altinda pembe renkli hi-
yalin birikimi izlendi (Resim 4a). Kongo kirmizisi
ile boyandiktan sonra polarize 151k mikroskobunda
yesil birefrenjans boyanma izlendi (Resim 4b). Hi-
stopatoloji sonucu larinkste amiloid nodiilii olarak
rapor edildi.

TARTISMA

Amiloidoz ekstraseliiler mesafede amiloid ile ilis-
kili fibriler proteinlerin anormal birikimi ile ka-

rakterize benign ve yavas ilerleyen nadir bir has-
taliktir. Lokal ve sistemik olarak iki ana sinifa ay-
rilir.!3 Sistemik tutulum daha siktir.!? Sistemik
amiloidoz 3 ana gruba ayrilir: Reaktif sistemik
amiloidoz, immiinosit diskrazileriyle beraber go-
rillen amiloidoz ve ailesel amiloidoz.* Yapilan ¢a-
lismalarda sistemik tipte olan ailesel amiloidozun
otozomal resesif gecisli oldugu anlagilmaktadir.!25
Oguz ve ark., 33 ve 38 yasinda iki kiz kardeste ai-
lesel lokalize larengeal amiloidoz oldugunu bil-
dirmiglerdir.®

Lokalize amiloidoz, sistemik tutulum olmaksi-
zin dokuda ilerleyici amiloid birikimidir.? Lokalize
larinks amiloidozu, etiyolojisi bilinmeyen, nadir
goriilen bir hastaliktir.? Larinksin benign lezyonla-
rinin yaklagik %1’inden azini olusturur.’ Hayli
nadir gorilmesine kargilik, bag boyun bolgesinde
en stk larenks tutulur.> Olgumuzda ilk muayenede
goriilen ariepiglottik plika tutulumu ¢ok nadirdir.3
En sik laringeal amiloidoz goriilen bolgeler gercek
ve yalanci vokal kordlar ve ventrikiillerdir.® Bag ve
boyun bolgesinde nazofarenks, paranazal siniisler,
dil ve patalal bolgede de amiloidoz gelisebilir.’
Ancak bu bolgeler genellikle sistemik tutulumla
beraberdir.?

Larinks amiloidozunda semptomlar lezyonun
lokalizasyonuna gore degisir.” En sik ses kisiklig1 ve
dispne goriiliir. Hemoptizi ve disfaji nadir goriilen
diger semptomlardir.’ Laringoskopide diizgiin yii-
zeyli submukozal yerlesimli nodiiller seklinde go-
riliir ve makroskobik olarak en stk malign kitleler
ile karisir.> BT incelemesinde ise arteriyovenoz
malformasyon, psédotiimér ve diger kitle lezyon-
larini taklit edebilir.’® Anamnezde sikdyetlerin
uzun siireden beri olmasi, sigara icme Oykiisii ol-
mamasi 6nemlidir. Ayrica larinkste goriilen tiiber-

[

RESIM 1A,B,C: Video laringoskop goruntiilerinde kitle yizeyinin oldukga diizgiin ve parlak sari renkte oldugu goéruliiyor.

(Renkli hali icin Bkz. http:/tipbilimleri.turkiyeklinikleri.com/)
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RESIM 2A: Priform siniisler diizeyinden gecen kontrast dncesi bilgisayarli
tomografi kesitinde sag arieepiglottik plikaya yerlesen, sag priform sintst
oblitere eden diizgiin sinirli, orta dansitede (23 HU) lezyon.

RESIM 2B: Kontrast madde kullanildiktan sonra yapilan bilgisayarli tomo-
grafi incelemesinde kitlenin belirgin kontrast tutmadigi gériilmektedir.
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kiiloz, sarkoidoz, lepra gibi kronik graniilomatdz
hastaliklar ve vokal kord nodiillerindeki hiyalin bi-
rikimi ayirici tanida diigiiniilmelidir."! Tanida mua-
yene bulgular1 (indirekt laringoskopi, direkt
laringoskopi) ve radyolojik incelemeler yardimci
olmakla birlikte, kesin tan1 histopatolojik inceleme
ile konulur.?>®

Amiloidozun sistemik formu, bulundugu tiim
organlarda hayat1 tehdit edici olabilir.'? Lokalize
formun prognozu daha iyidir.'® Bu nedenle loka-
lize amiloidoz tespit edildigi zaman, sistemik ami-
loidozdan ayrimi i¢in hematolojik, renal ve
solunumsal degerlendirme sarttir. Lokalize amiloi-
dozun prognozu iyi olmasina karsin rekiirrens sik
kargilagilan bir durumdur.>!° Tsai ve ark., bir yillik
takiplerinde 5 laringeal amiloidoz olgusunun
2’sinde rekiirrens saptamistir.!? Literatiirde nadir
de olsa tedavisiz spontan regresyon gosteren larin-
geal amiloidoz olgusu bildirilmigtir.3

Lokalize formun tedavisinde mikrolaringos-
kopi esliginde eksizyon, CO, lazer genel olarak
basariyla kullanilir.>® Daha yaygin olanlarda la-
ringofissiir gerekmektedir.® Steroid, kemoterapi
ve radyoterapi tedavide denenmis ancak tek bagina
bagarili sonu¢ alinamamistir.'® Neunear GA ve ark.,
cerrahi ile tam rezeksiyonun zor oldugunu, cerrahi
ve radyasyon tedavisinin birlikte kullanilmasinin

RESIM 3: Vokal kordlar diizeyinden gecen aksiyel planda bilgisayarli tomo-
grafi kesitinde vokal kordlar normal olarak izlenmektedir.
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RESIM 4B: Kongo kirmizisi ile boyandiktan sonra polarize i1k mikroskobun-
da yesil birefrenjans boyanma izlendi (Kongo kirmizisi, 100X, polarize 1sik
altinda).

(Renkli hali icin Bkz. http://tipbilimleri.turkiyeklinikleri.com/)

RESIM 4A: Larinks mukozas altinda pembe renkli hiyalin birikimi gortiliiyor
(H.E. 100X).
(Renkli hali icin Bkz. http://tipbilimleri.turkiyeklinikleri.com/)

hastaligin tedavisinde daha etkili oldugunu bildir- malidir. Lokalize amiloidoz tespit edildiginde sis-

mislerdir." temik hastalik acisindan gerekli incelemeler yapil-
malidir. Laringeal amiloidozun immiinohistokim-

SONUC

Fizik muayene ve radyolojik tetkiklerde laringeal

yasinin, kliniginin ve prognozunun daha iyi anla-
silabilmesi i¢cin daha genis serilere ve arastirmalara

diizgiin simirli lezyonlarda amiloidoz akilda tutul- ihtiyag vardar.
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