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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Trakeabronsial amiloidoz olgusu

A case of tracheobronchial amyloidosis

Tuncer Senol', Samil Giinay?, irfan Eser?, Emre Erkilet®

OZET

Amiloidoz B-kivrimli tabakalar ve otolog amiloid fibrin pro-
tein malzemesinin anormal hicre digi ¢okeltmesi ile ka-
rakterize sistemik bir hastaliktir. Solunum yolu tutulumu
primer amiloidozda nadir goérilir. Solunum yolu primer
amiloidoz trakeobronsial amiloidoz olarak isimlendirilir.
Hastamizi bu 6n tani aklimizda bulunmasi amagli sun-
mak istedik. Hastamiz 55 yasinda bayan. 10 yildir nefes
darhigi ve 6ksurik sikayetleri ile degisik gogus hastaliklari
servislerinde degerlendiriimis ve nonspesifik tedavilerle
takip edilmis. ilerleyici nefes darligi, son zamanlarda ar-
tan Oksurlk sikayetleri ile degerlendirildi. toraks tomog-
rafisinde parankimal degisiklikler ve Pozitron Emisyon
Tomografiside FDG tutulumu olan peribronsial lezyonlar
mevcuttu. Bronkoskopisinde trakeabronsial yollari tama
yakin tikayan lezyon tespit edildi. Histopatolojisi Amiloidoz
olarak raporlandi. Trakeabrongial amiloidoz az rastlanan,
multimodal tedavi ydntemleri ile yliz guldiricu bir tedavisi
olan bir hastaliktir olmasi nedeniyle sunmak istedik.

Anahtar kelimeler: Trakeobrongsial amiloidoz, bronkos-
kopi, toraks tomografisi

GIRIS

Amiloidoz ilk olarak 1854 yilinda Virchow tara-
findan tanimlanmistir. Suda ¢éziinmeyen protein
yapilarin B-kivrimli tabakalar halinde hiigre disin-
da birikmesiyle olusan bir hastaliktir [1]. Dokuda
amiloid birikimi, parenkimal hiicrelerin atrofisine,
dokunun mekanik fonksiyonlarinin bozulmasina ve
vazokonstriiktér mekanizmasinin hasar goérmesine
bagli olarak hemorajiye neden olabilir [2]. Amiloi-
doz tanisinda Kongo kirmizisi (KK-Kongo red) bo-

ABSTRACT

Amyloidosis is a systemic disease characterized by ex-
tensive accumulation of poorly soluble autologous fibrous
proteins in the extracellular space of various organs.
Respiratory tract involvement is rarely seen in primary
amyloidosis. Respiratory primary amyloidosis is named
as tracheobronchial amyloidosis. We want to offer our
patients that we have in mind the purpose of this prelimi-
nary diagnosis. repeatedly in the last 10 years with the
same complaints. She was performed nonspecific thera-
pies and followed up. Progressive dyspnea and cough-
ing forced us to see a computerized tomography of tho-
rax. Images revealed parenchymal changes. In Positron
Emission Tomography peribroncial lesions with high FDG
uptake were detected. We determined an obliterative le-
sion in bronchoscopic examination which is almost fully
obstructing the tracheobronchial tree. Pathologic evalu-
ation was reported as amyloidosis. We wanted to share
a tracheobronchial amyloidosis case while this is a rare
but curable entity with satisfactory results by multimodal
treatment strategies.
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yama yOntemi altin standarttir ve tani i¢in boyanan
biri-kimlerin 15181 ¢ift kirmasi sarttir [3]. Solunum
yolu tutulumu primer amiloidozda nadir goriiliir
[1]. Solunum yollarinin tutulumu primer amilodizi-
sin tek bulgusu olabilecegi gibi, sistemik hastaligin
bir pargasi da olabilir. Solunum yollarinda goriilen
amiloidozis li¢ farkli sekilde ortaya cikabilir;

1) Nodiiler opasiteler,
2) Diffiiz opasiteler,
3) Trakeobronsiyal hastalik [3].
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Primer izole trakeobronsgiyal amiloidoz (TBA)
progressif dispne, okstliriik ve hemoptizi gibi semp-
tomlarla kendini gdsterebilir [4]. Hastalarda akci-
ger tutulumunu degerlendirmek icin akciger gra-
fisi, toraks tomografisi ¢ekilmelidir. Bronkoskopi
trakeobronsial hastalik varliginin gosterilmesinde
oldugu kadar histopatolojik taninin konulmasinda
da 6nemli bir tan1 aracidir[5]. Trakeobronsial ami-
loidozda bronkoskopik olarak lazer tedavisi, stent
yerlestirilmesi, cerrahi girisimler, hava yolu agik-
liginin korunmasi i¢in trakeostomi agilmasi tedavi
secenekleri arasinda yer almaktadir[6]. Biz nadir
rastlanan, fleksibl bronkoskopi [FB] ile tanis1 konan
sadece medikal tedavi ile takip etmek zorunda kal-
digimiz trakeabronsial amilodoz tanili hastay1 sun-
mak istedik.

OLGU

55 yasinda bayan hasta; 10 yildir nefes darlig1 ve
oksiiriik sikayetleri ile degisik gogiis hastaliklar
servislerinde degerlendirilmis ve nonspesifik teda-
vilerle takip edilmis. Yapilan muayenede bilateral
solunum seslerinde kabalasma tespit edildi. Cekilen
on arka akciger grafisinde bilateral hiler genigleme
saptandi. Nefes darlig1 olmasi nedeniyle solunum
foksiyon testi [SFT] istendi. SFT’de obstriktif so-
lunum paterni tespit edildi. Biyokimyasal tetkikler
normaldi. Ilerleyici nefes darligi, son zamanlarda

artan Oksiiriik sikayetleri ve akciger grafisinde hi-
ler dolgunluk olmasi nedeniyle Toraks tomografisi
[BT] ¢ekildi. BT de her iki akciger {iist lob diizeyin-
de multipl milimetrik nodiiler dansite artislart mev-
cuttu. Sag akciger orta lob lateral segmentte sekel
fibrotik degisiklik izlenmisti. Sol akciger st lob
inferior linguler segmentte, subsegmenter atelekta-
zik dansite artis1 tespit edildi (Resim 1). Pozitron
emisyon tomografisi [PET] ¢ekildi. PET’ de sag ak-
ciger orta lob lateral segmentte fissiir dniinde fibro-
nodiiler band olusumu ve infiltrasyon sahasinda ha-
fif-orta yogun FDG metabolizmasi [SUDmax 5,1]
ve st lob posterior ve alt lob superior segmentr-
lerde mikronodiiler infiltrasyon alanlarinda hafif
FDG akumulasyonu [SUDmax 2.8-3.6] saptandi.
Ayrica peribronsial kalinlagma alanlar tespit edildi
[SUDmax 5.3-4.7]. Mediastende 7 [SUDmax 6.3]
ve 10/11R’de [SUDmax 5.1] orta yogun hipermeta-
bolizmali lenf adenopatiler saptanmistir. Bu bulgu-
larla FB 6nerildi. Yapilan FB’de trakeadan baslayan
ve karinay1 tam tutan ve her iki brongial sisteme
bronkoskopinin gegisine dahi imkan vermeyen asir1
frajil ve kanamaya meyilli iizerleri yer yer nekrotik
materyaller ile kaph kitle tespit edildi (Resim 2).
Mevcut lezyondan punch biyopsiler alindi ve his-
topatolojik olarak amiloidoz tanis1 konuldu (Resim
3). Lazer tedavisi Onerilmesine ragmen hasta ikna
edilememesinden dolay1 nonspesifik tedavilerle 6
aydir takipte tutulmaktadir.

Resim 1. Toraks tomografisi

Dicle Tip Derg / Dicle Med J

www.diclemedj.org

Cilt / Vol 41, No 3, 581-584



T. Senol ve ark. Trakeabronsial amiloidoz 583

Resim 3. Histopato-
lojik gérunumler

TARTISMA ¢Okeltmesi ile karakterize sistemik bir hastaliktir
[1]. Solunum sisteminde amiloid birikimi 1877°de
Lesser tarafindan 3 form sekilde tanimlanmigtir. Bu
formlar fokal / diffiiz trakeabronsial desen, nodii-

Amiloidoz B-kivrimli tabakalar ve otolog amilo-
id fibrin protein malzemesinin anormal hiicre dis1
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ler parankimal desen ve diffiiz parankimal seklinde
siralanir [8] Pulmoner amiloidoz, sistemik amilo-
idozun bir parcasi olabilir[9] Lokalize pulmoner
amiloidoz, trakeobronsiyal agaca siirli olabilecegi
gibi parankim tutulumu seklinde de olabilir. Bizim
olgumuzda tespit edilen TBA lokalize pulmoner
amiloidozun nadir rastlanan bir formudur.

TBA kadinlardan ziyade erkeklerde goriiliir
ve tipik olarak besinci veya altinci dekatta goriiliir.
Bizim olgumuz literatiiriin tersine 55 yasinda ba-
yan hastaydi. Amiloid birikiminin miktar1 ve doku
dagilimi klinik bulgularin ortaya ¢ikisinda dnem-
lidir. Olgular asemptomatik olabilecegi gibi Oksii-
riik, nefes darligi ve hemoptizi gibi yakinmalar ve
trakeobronsiyal darligin derecesi ile iligkili olarak
tekrarlayan pndmoni ve atelektazi bulgulari ile basg-
vurabilirler [10]. Hastamizda da 10 yildir siiren, son
zamanlarda artig gosteren nefes darligi ve son za-
manlarda rahatsizlik veren kuru bir oksiiriik sika-
yetleri olmaktaydi.

Trakeobronsiyal secici tutulumu nadirdir ve
ilerleyici hava yolu tutulumu nedeniyle potansiyel
olarak ciddi bir sorundur. Amiloid birikim submu-
kozal olur. Mevcut tutulum nodiiler ya da yaygin
olabilir [11]. Hisptapatolojik olarakta hastamizda
submukazal nodiiler amiloid birikim tespit ettik.

Radyolojik olarak, nodiiller ve diffuz retikiiler,
retikiilonodiiler goriiniim, trakeobronsial tutulum-
da atelektazi, hiler ve mediastinal lenfadenopatiler
goriilebilir [12]. Bizim olgumuzda BT goriintiisii
nonspesifik olmasi sebebiyle FB 6ncesi amiloidoz
on tanimiz bulunmamaktaydi.

Trakeobrongial amiloidozda bronkoskopik
olarak lazer tedavisi, stent yerlestirilmesi, cerra-
hi girisimler, hava yolu agikliginin korunmasi i¢in
trakeostomi agilmasi tedavi secenekleri arasinda
yer almaktadir[6]. Primer sistemik amiloidozda ise
sistemik steroid ve oral melfalan tedavide kullani-
labilmektedir. Sistemik tedavilerle hastalarin ancak
9%10-20’sinde klinik yanit alinabildigi bildirilmek-
tedir. Primer amiloidozda ortalama sagkalim siiresi
13 ay ve kalp yetmezligi gelisen olgularda siirenin
16 hafta oldugu bildirilmistir. Akciger tutulumu
olan primer amiloidozlu hastalar i¢in bildirilen or-
talama sagkalim siiresi yaklasik 16 aydir ve ¢ogun-

lukla akciger tutulumu 6liime yol agan esas neden
olmamaktadir. Anti-amiloid yeni ilaglarin gelisti-
rilmesi ve klinik kullanima girmesi i¢in ¢alismalar
stirdiiriilmektedir [5]. Multimodal tedavi yontemleri
tedavide ¢ok basarili olup 2°1i, 31ii tedaviler bu has-
talarda biiylik basarilar saglayabilmektedir. Hasta-
miza lazer tedavisi uygulanmak istemistir, hasta bu
tedaviyi kabul etmemis ve takiplerine gelmemistir.

Sonug olarak, TBA az rastlanan, fleksibl bron-
koskopi ile patolojik tanisi kolay konulabilen, mul-
timodal tedavi yontemleri ile yiiz giildiiriicii sonug
alinabilen bir hastaliktir.
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