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Laringeal Amiloidozis: Bir Olgu Sunumu

Mehmet KOYUNCU*, Orhan DEMIRBAS*, Murat GUMUSSOY*,
Yesim EROL™*, Bedri KANDEMIR***, Behiye KOSE*****

v/ Amiloidozis eozinofilik, fibriler yapidaki anormal bir proteinin degisik nedenlerle baz1 doku

ve organlarda interselliiler depolanmasidir. Sistemik veya lokalize, primer veya sekonder ola-
bilir. Amiloidozis larenkste nadir gorilir. Solunum sikintis1 nedeniyle basvuran ve biopsi ile
larengeal amiloidozis tanisi alan hastaya laringofissiir yéntemiyle kitle eksizyonu yapildi.
Olgu literatiir 1s181nda tartisildi.

Anahtar kelimeler: Larinks, amiloidozis, lokal

A Case of Laryngeal Amyloidosis

Amyloidosis is accumulation of an abnormal protein with eosinophilic fibrillary structure in
the intercellular space of different tissues and organs because of different causes. It may be
systemic or localized, primary or secondary. Amyloidosis is rarely seen in the larynx. A
patient with respiratory distress who was diagnosed as laryngeal amyloidosis with biopsy,
underwent excision of mass with laryngofissure technique. This case is presented with
literature review.
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GIRiS

Amiloidozis, amiloid adi verilen proteinin
cesitli dokularda depolanmasiyla kendini gos-
teren, etyolojisi bilinmeyen ve yavas ilerleyen
bir hastahktir(.

Amiloid kimyasal olarak iki majér kisim-
dan olusur. Biri amiloid light denilen immiing-
lobiilin hafif zincir, digeri amiloid associated
olarak tamimlanan immiinglobiilin protein-
dirW, Elektron mikroskopik incelemelerde ir-
regiler yerlesen 100-200 armstrong uzunlu-
gunda fibriler yapida, x 1sim1 kristallografisin-

de ise yaklasik 7.5-10 nm eninde dallanmayan
fibrillerden yapilmis olarak goriiliir. Infrared
spektroskopide “capraz  kivrimli tabaka yapi-
s1” denilen karakteristik bir sekil gosterir. Bu
fibriler yapidaki proteinin immiinolojik reaksi-
yonlar sonucu retikiiloendotelyal hiicreler, fib-
roblastlar, endotel ve plazma hticreleri tarafin-
dan uretildigi diistintilmektedir®.

Amiloidin en iyi tam yéntemi histolojik in-
celemedir. Kongo kirmizisi, amiloidozisin tani-
sim1 koymak i¢in en sik kullanilan boyadir. Bu
boyama ile amiloid depolar1 normal 151k mik-
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roskobunda kirmizi renk alir, polarize 1sik
mikroskobunda ise yesil cift kirma 6zelligi gos-
terir. Metil violet ve kristal violet gibi histokim-
yasal boyalar ile amiloid metakromatik (pem-
be-mor) boyanir®,

Amiloidozis bir¢cok doku ve orgam tutarak
sistemik ya da tek doku ve orgam tutacak se-
kilde lokalize formu ile karsumiza cikabilir.
Amiloid depolarinin spontan birikimi ile ortaya
cikarsa primer amiloidozis; romatoid artrit ve
grantilomatozis gibi enflamatuar hastaliklar
veya tuberkiiloz, bronsektazi, osteomiyelit,
lepra gibi enfeksiy6z hastaliklar zemininde ge-
lisirse sekonder amiloidozis olarak simiflandi-
rlir. Herediter veya familyal amiloidozis ise ce-
sitli organ tutulumlar olan farkl, heterojen
bir gruptur. Sistemik amiloidozis ttim organla-
rn tutabilir. Lokalize amiloidozisde ise en sik
tutulan organlar, akciger, larenks, deri, mesa-
ne, dil ve géz bolgesidir. Amiloidozisin bas bo-
yun bodlgesinde en sik gorildigi yer ise la-
renkstir(1-4:5),

OLGU SUNUMU

Poliklinigimize solunum sikintisi, yutma
gucliigu ve ses kisiklifl yakinmasiyla basvu-
ran 60 yasinda erkek hastanin 6ykiistinde 15
gundur giderek artan hinltili solunumu oldu-
gu oOgrenildi. Hastanin 6zge¢misinde diabet ve
15 y1l giinde yarim paket sigara 6ykiisii vardi.
Fleksibl endoskopide sol ventrikiiler bandi,
aritenoidi, ariepiglottik foldu tutan priform si-
nis medial duvarina ve epiglotun larengeal
ylizline uzanan, sol vokal kordun goriilmesini
engelleyen gri-beyaz renkli kitlesi vardi (Resim
1). Sag vokal kord hareketleri normaldi. Diger
kulak burun bogaz yapilar1 normaldi. Cekilen
boyun tomografisinde sol ariepiglottik folddan
kaynaklanip epiglota, priform siniise uzanan,
sol ventrikiiller bandi tutan ttiimoral Kitlenin,
sol aritenoid kikirdakta skleroz ve erozyon
olusturdugu izlendi (Resim 2). Toraks tomog-
rafisi normaldi. Baryumlu faringo6zefagografi-
de vallekula diizeyinin hemen inferiorundan
baslayip T2 diizeyine kadar devam eden alan-
da hipofarinks distal, servikal 6zefagus proksi-

Resim 1. Preoperatif fleksibil endoskopik gorinta.

Resim 2. Preoperatif axial boyun BT de amiloidozisin gérinimu.

mal kesmini dolduran sol priform sintisii obli-
tere edip sag priform sinlisii yaylandiran 6x8
cm boyutlarinda dolma defekti dikkati cekmis-
tir. Solunum sikintis1 artmasi tizerine hastaya
genel anestezi altinda trakeotomi acgildi. Yapi-
lan direkt larengoskopide solda ventrikiiler
bandi, ariepiglottik foldu ve priform siniis me-
dial duvarim tutan kitleden biopsi alindi. Oze-
fagus normaldi. Larengeal nodiil tanisi1 alan
hastanin tekrarlanan biopsisi larengeal amilo-
idozis olarak rapor edildi (Resim 3, 4). Hasta-
ya genel anestezi altinda laringofissiir yonte-
miyle larenksten kitle eksizyonu yapildi. Spes-
mende sol ventrikiiler bandi, aritenoidi, ari-
epiglottik foldu tutan ve priform sintis medial
duvarina dogru uzanan, epiglotun larengeal
yluzline uzanan, interaritenoid boélgeyi tutan
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Resim 3. Larenks subepitelyal alanlarda homojen amiloid biriki-
mi (HEX100).
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Resim 4. Metil violet ile boyamada subepitelyal stromada pozi-
tif boyanan amiloid birikimi (x100).

fakat orta hattin karsisina gecmeyen kKitle ve
ayrica sag aritenoid lizerinde ayr1 odak seklin-
deki 1x1 cm buiytkligiindeki kitle eksize edil-
di. Hasta postoperatif 2. haftada dekantile
edildi. Tam kan saymmi, idrar testleri, karaci-
ger ve bobrek fonksiyon testleri, Bence-Jones
proteini, bébrek ve kalple ilgili radyolojik tet-
kikler, rektum ve kemik iligi biopsisi yapildi.
Sistemik amiloidozisi diistindiirecek bir bul-
guya rastlanmadi. Postoperatif 6. ayda yapilan
endoskopide sol aritenoid, ariepiglottik fold
operasyona sekonder izlenmedi. Larenkste
herhangi bir kitlesel olusumla karsilasiimadi
(Resim 5, Resim 6).
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Resim 5. Postoperatif fleksibl endoskopik goruntu.

Resim 6. Postoperatif 6 ay sonraki axial boyun BT kontrol
gorintusa.

TARTISMA

Amiloidozis larenkste nodiiler goérinim,
difftiz subepitelyal infiltrasyon veya mevcut
tiimorin amiloid dejenerasyonu seklinde ken-
dini gosterir. Genelde tek bir noduil gériilmesi-
ne ragmen hastamizda oldugu gibi diffiiz in-
filtrasyon seklinde de olabilir®. Hazirlayic
faktorler arasinda kronik inflamasyon ve en-
feksiyon sorumlu tutulmaktadir. Hastalik; ses
kisiklig, ilerleyen solunum sikintisi, hemopti-
zi ve disfaji gibi semptomlarla kendini goste-
rir®. Solunum sikintis1 larengeal olabilecegi
gibi, hastaligin akcigerleri tutmasi sonucu alt
solunum yollarina ait nedenlerle de ortaya c1-
kabilir®. Diffiiz infiltrasyon tipinde hastalik la-
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renkste yaygin ve birden fazla anatomik boélge-
yi tuttugu icin endoskopik muayenede lokali-
zasyonun tanimmmasi bakimindan yanilgilar
olabilir. Hastalik yayginligin1 ortaya koymada
larenks ve trakea tomografileri yaninda alt so-
lunum yollarimin da radyolojik ve pulmoner
fonksiyonlar bakimindan degerlendirilmesi ge-
rekir®. Sistemik amiloidozis ayrimi i¢in hasta
gingiva, kemik iligi ve rektal biopsi ile deger-
lendirilmelidir®.

Tedavide kortikosteroidler ve kolsisin gibi
ilaclar, radyoterapinin fazla etkili olmadigi
gosterilmistir®. Cerrahi tedavi hastaligin loka-
lizasyonuna gére endoskopik kitle eksizyonun-
dan, laringofissiir yéntemiyle yapilacak parsi-
yel cerrahilere kadar degisiklik gosterebilir.
Ozellikle lokalize ve sinirh olgularda endosko-
pi ile kitle eksizyonu veya CO, lazerle cerrahi
yapilabilirl9, Ancak hastalik ¢zellikle submu-
kozal yaygin amiloid depolanma nedeniyle tek-
rarlayan endoskopik cerrahiler gerektirebi-
lirD. Difftiz larengeal amiloidozisli bu olgu-
muzda kitlenin biiytikliigli nedeniyle muayene
ile goremedigimiz sag aritenoid tizerindeki 1x1
cm buytkligindeki ayrn bir odak seklindeki
amiloidozis kitlesi spesmenden bagimsiz ola-
rak cikanldi. Diffiiz larengeal amiloidoziste
hastalik smirlarimin ayrintilh olarak gortilebil-
mesi ve tekrarlayan endoskopik cerrahilerin
olmamas1 igin laringofisstir yontemiyle acik
cerrahi tercih edilmelidirl!®. Hastaligin iyi
huylu ve yavas ilerleyici olmasi1 cerrahinin
mumkiin oldugunca larenks fonksiyonlarim
bozmadan yapilmasin ve hastaligin uzun siire
takip edilmesini gerekli kilmaktadir®).

SONUC

Larenks amiloidozisi iyi huylu yavas ilerle-
yen bir hastahktir. Ses kisiklif1 ve inspiratuar
stridorla gelen hastalarda ayirici tanida diisi-
nulmelidir. Simirlarmn ayrnntili goériilemedigi
yaygin submukozal amiloid depolanmasi olan
olgularda endoskopi disinda goriintiileme y6n-
temlerinden yararlanmak gerekir. Olgumuzda
oldugu gibi difftiz formlarinda acik cerrahi ile
anatomik yapilara zarar vermeden Kkitle eksiz-

yonu uygun cerrahi teknik olarak distinul-
mustir. Hastaligin ilerleyici olmas1 nedeniyle
uzun araliklarla hastanin takip edilmesinin
uygun olacagl diistincesindeyiz.
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