Nadir Bir Hemoptizi Nedeni: Lokalize Trakeal Amiloidozis
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OZET

Pulmoner amiloidozis trakeobronsiyal, diffiiz alveolar-septal ve nodiiler parenkimal formlarindan biri
olabilir. Trakeobronsiyal amiloidozis (TBA) de diffiiz veya fokal olabilir; ancak fokal fromu gok nadirdir.
Hemoptizi etyolojisi arastiriimak tzere hospitalize edilen ve bronkoskopik biyopsi ile amiloid tanisi
konan bir olguyu sunduk. Tedavi kabul etmeyen olgu yaklasik bes yil yasadi.
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SUMMARY
A Rare Canse of Hemoptysis: Localised Trachea Amyloidosis

Pulmonary amyloidoszis can be classified into trachea-bronchial, diffuse alveolar-septal and nodular
parenchymal forms. Trachea-bronchial amyloidosis (TBA) can also subdivided into diffuse and focal;
but the focal form is extremly rare. We presented the case with hemoptysis who was diagnosed via
bronchoscopic biopsy as a amiloidosis and died after five years without therapy.
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GIRIS

Amiloid gesitli klinik bozukluklarda gérilen, birgok doku ve organda hiicreler arasinda biriken normal
olmayan protein yapisinda bir maddedir (17. Dokuda amiloid birikimi parenkimal hiicrelerin atrofisine,
dokunun mekanik fonksiyonlarinin bozulmasina ve vazokonstriiktér mekanizmasinin hasar gérmesine
bagl olarak hemorajiye neden olabilir (2). Amiloid fibrillerinin karakteristik elektron mikroskobik
gorintileri vardir. Capraz beta katlantili dizilimleri sayesinde kongo kirmizisi ile boyandiklarinda
polarize 151k altinda cift kirma 6zelligine sahip olurlar. Amiloidozis baslica sistemik ve lokalize olarak
siniflandirilir ve her birinde farkli kompozisyonda amiloid fibrilleri birikir. Immunglobuliin hafif
zincirinden olusan amiloid fibrilleri primer sistemik amiloidozisde, amiloid protein A sekonder sistemik
amiloidozisde ve prealbumin de familyal sistemik amiloidozisde birikir. Lokalize amiloid birikimi ise,
sistemik tutulum olmaksizin viicudun herhangi bir yerinde amiloid fibrillerinin birikimi ile karakterizedir
(3). Solunum yollarinin tutulumu primer amilodizisin tek bulgusu olabilecedi gibi, sistemik hastaligin bir
parcasi da olabilir (4).

Olgu Sunumu: Altmisalti yasindaki erkek hasta okstirlik, balgam ve kanla karisik balgam tiikiirme
sikayeti ile (5908/92) bagsvurdu. Oniki yil 6nce tiiberkiiloz plorezi nedeniyle tedavi géren hastanin
Okslrik ve kanla karisik balgam tikirme sikayetleri o dénemden bu yana 6zellikle kis aylarinda sik sik
olmaktaymis. Ciftcilikle ugrasan hasta hig sigara icmemis. Fizik muayened vital bulgulari stabil olan
hastanin, solunum sistemi muayenesinde sag hemitoraks alt bélgede solunum sesleri azalmig olarak
bulundu. Hemogram, tam biyokimya ve tam idrar tahlili normal sinirlarda idi. Sedimentasyonu
45mm/saat idi. PA akciger grafisinde sag diyafragmanin net izlenmemesi, sag alt zonda kalsifiye plak
ve sol hiler kalsifikasyonlar diginda patoloji gériilmedi. Toraks bilgisayarli tomografisinde ek bulgu
gorilmedi. Balgam AARB tetkiki teksifle dért kez menfi bulundu. Solunum fonksiyon testlerinde hafif
derecede restriksiyon tespit edildi. Gerek fiber gerekse rijid bronkoskopide vokal kordlarin 2cm. Altinda
Uzeri beyaz, (zim salkimi gibi trakeayi gevreleyen lezyon goruldi. Rijid bronkoskopi ile alinan biyopsi
materyalinin incelenmesinde psddostratifiye silyali epitelle déseli hemen tamamen asellliler hyaline
eozinofilik matriksten ibaret polipoid bir yapi oldugu goriildii. Amiloid kiimilasyonu olabilecegi
disunilerek Gentian-Violet ile boyandi ve sonug amiloid birikimi ile uyumlu olarak yorumlandi (Resim
1 ve 2). Hastanin protein elektroforezi ve immiinglobdlinleri IgG harig normal sinirlardaydi. IgG 2080



ng/dl (650-1600 ng/dl) idi. Tim batin ultrasonografisinde (USG) tash safra kesesi disinda patoloji
tespit edilmedi. Tiroid USG normal sinirlardaydi. Rektum biyopsisi amiloid yoniinden negatif idi. Hasta
lezyona yonelik herhang ibir islemi kabul etmediginden takibe alindi. Dénem donem sikayetleri
tekrarlayan hastanin balgam ARB kiiltiirlerinde treme olmadi ve hasta tanidan yaklasik bes yil sonra
eksitus oldu.

TARTISMA

Primer pulmoner amiloidozis trakeobrongiyal ve parenkimal olabilen nadir bir durumdur.
Trakeobronsiyal adacta birikim siklikla diffiiz multifokal plaklar tarzinda ya da cok daha az oranda
endobronsiyal neoplazmi taklit eden soliter kitle seklindedir (2,56). Her iki formu da asemptomatik
olabilecedi gibi 6ksirik, nefes darligi, disfoni, hemoptizi gib isikayetlere de yol acabilir. Yaygin diffiiz
trakeobronsiyal tutulum astim brongiyaleyi ve bazen de hiler adenopati ile birlikte oldugunda
sarkoidozu taklit edebilir. Lokalize lezyonlar atelektazi ve/veya infeksiyona neden olabilirler (7-10).
Lokalize trakeobronsiyal form genellikle bronkoskopi esnasinda, 6zellikle yashlarda, rastlantisal olarak
bulunur (7). Trakeobronsiyal amiloidozisli (TBA) olgularda solunum fonksiyon testleri ile birlikte
bilgisayarll tomografik takip havayolu tutulumunun ve hastali§in degerlendirilmesinde bugiin icin
eyugnu yéntemdir (11). TBA'li olgularda cerrahi eksizyon, lazerle ablasyon veya son zamanlarda
radyoterapi tedavi segenekleridir (2,11,12).

Pulmoner parenkimin tutulumu neoplazmi taklit eden tek veya multiple nodiiller tarzinda ya da diffiiz
interstisyel depolanma seklinde olabilir. Soliter amiloid nodili (amiloidoma) asemptomatiktir ve
rastlantisal olarak bulunur. Multipl nodiiller oldugunda ise 6kstriik, nefes darligi ve hemoptizi olabilir.
Difflioz interstisyel depolanma ise siklikla sistemik amiloidozis olgularinda gérulir (2,6).

Amiloid tanisi icin dokunun kongo kirmizisi ile boyanip polarize isikta cift kirma 6zelliginin gorilmesi
altin standarttir. Hematoksilen-eosin ve Gention-viole gibi diger boyama yontemleri de tani
koydurabilir. immiinohistokimyasal yéntemlerle ise hangi tip amiloid fibrilinin (AI, AF, AA vb.)
depolandidi da tespit edilebilir (1-3).

Lokalize formlarinin prognozu oldukga iyidir (2,3,6,8,9). Ortalama takip siiresinin sekiz yil oldugu bir
seride olgularin % 30’unun tani aldiktan sonraki sagkalim oranlari 7-12 yil olarak bildirilmistir (11).
Diffiiz ve dzellikle de parenkimal formda ise prognoz aksine oldukca kotiidir. Cogu tani aldiktan
sonraki ilk iki yil icinde solunum yetmezliginden kaybedebilmektedir. Noddiler parenkimal amiloidozisin
ise prognozu bu iki grup arasindadir ve nadiren 6liimle sonuglanir (6,8).

Ozet olarak, alt solunum yollarina lokalize amiloidozis oldukga nadir olup, semptom ve bulgulari o
bolgenin kitle lezyonlarini taklit edebilecegi gibi asemptomatik de olabilir. Kesin taninin konmasiyla
efektif tedavinin yapilmasi —6zellikle cerrahi eksizyon- hastalarin beklenen yasam siirelerinin v eyasam
kalitelerinin artmasina katkida bulunmaktadir. Biz bu hemoptizi yapan nadir nedenlerden biri olmasi ve
iyi prognoz gostermesi sebebiyle lokalize trakeal amiloidozis tespit ettigimiz olgumuzu sunmayi uygun
bulduk.
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