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OLGU SUNUMU / CASE REPORT

AMILOIDOZUN NADIR BiR FORMU: TRAKEOBRONSIYAL
AMILOIDOZIS

A Rare Form of Amyloidosis: Tracheobronchial Amyloidosis

OZET

Primer izole trakeobronsiyal amiloidozis (TBA), oldukg¢a nadir goriilen bir hastaliktir.
Progressif dispne, oksiiriik ve hemoptizi gibi semptomlarla kendini gosterebilir. Hava yolu
obsrtritksiyonu, atelektazilere ve tekrarlayan bronkopulmoner enfeksiyonlara neden olabilir.
Soliter nodiiller tiimdr benzeri yaniltict goriintimler verebilir. 70 yasinda erkek hasta genel durum
bozuklugu oksiiriik, balgam, nefes darlig1 sikayeti ile acil servise bagvurdu ve gégiis hastaliklart
servisine yatirildi. 15 yildir parkinson hastaligi olan hastamizin akciger filminde belirgin bir
patoloji tesbit edilmedi. BT Toraks’da sag akciger alt lob posterobazal ve laterobazal segmentte
genis boyutlu konsolidasyon alant mevcuttu. Yapilan bronkoskopide sol iist lob karinasinda
polipoid lezyon goriildii. Alinan bronkoskopik biyopsi 6rnegi amiloidoz olarak raporlandi. Bagka
organ tulumu saptanmayan izole TBA’ 1 olgumuzu literatiir esliginde sunmay1 amagladik.
Anahtar kelimeler: Amiloidoz, akciger, kongo kirmizisi.

ABSTRACT

Primary isolated tracheobronchial amyloidosis(TBA) is a quite common disease. The symptoms
of TBA are progressive dyspnoea, cough, and hemoptysis. It can lead to airway obstruction,
atelectasia, and repetitive bronchopulmonary infections. The present case was a male patient
delivered to the emergency service with disorders in general medical condition and was
hospitalized in the thoracic disorders department due to coughing, sputum, and labored breathing
with a 15 year history of Parkinson disease. No significant pathologies were evident in chest
X-ray image. The computer tomography imager revealed; however, in the lower lobe of the
right lung posterior-basal and lateral-basal segment large scale consolidations. There was a
polyploidy lesion in the upper left lobe carina visible in the bronchoscopy made. The biopsy
taken was diagnosed as amyloidosis. As there was no other organ involvement determined, the
present case is diagnosed as isolated tracheobronchial amyloidosis.

Key words: Amyloidosis, lung, kongo red.

GIRiS

Amiloid ¢esitli klinik bozukluklarda goriilen, bir cok doku ve organda ekstraselliiler biriken
anormal protein yapisinda bir maddedir. Amiloid birikimi; immiinglobiin bozukluklart,
neoplastik hastaliklar, inflamatuar veya kalitsal hastalik durumlarinda gelisebilir. Akcigeri tutan
amiloidoz ilk kez 1854 de Virchow tarafindan tanimlanmistir. Etiyolojisi tam olarak iyi
bilinmeyen kliniko-patolojik bir durumdur. Bazen hastalik belirtileri ve semptomlar1 nedeni ile
tiimorii distindiirebilir. Bazi hastalarda nefes darligi, oksiiriik, halsizlik veya agrisiz nodiillere
yol agabilir. Amiloidin solunum yollarmi tutmast nadir olup, farkli klinik tablolara neden
olabilmektedir. Pulmoner amiloidoz, sistemik ya da lokalize olabilir. Lokalize pulmoner
amiliodoz nodiiler opasite, diffiiz opasite ve trakeoberonsial hastalik olarak karsimiza ¢ikabilir

(1).

OLGU SUNUMU

Olgumuz genel durum bozuklugu ile acil servise basvuran, 6ksiiriik, balgam ve nefes darhigi,
¢ikarma da oldugu igin gogiis hastaliklari servisine yatirilan ve yaklasik 15 yildir parkinson
hastalig1 olan 70 yasinda bir erkek hastaydi. Fizik muayenede; her iki hemitoraksta, yer yer
inspiratuar raller alinmaktaydi. Diger sistem muayeneleri normal bulundu. Akciger filminde sag
orta zonda plevral tabanli minimal konsolide alan1 mevcuttu (Resim-1). BT Toraks’da her iki
akciger alt lob posterobazal ve laterobazal segmentte genis boyutlu konsolidasyon ve her iki
hemitoraksda minimal plevral efiizyon mevcuttu (Resim-2). Rutin biyokimyasal tetkiklerinden
CRP ve sedimantasyon diizeylerinde yiikseklik saptandi (CRP 35.8mg/dl ve sedimantasyon
99mm/sn). Fiberoptik bronkoskopi (FOB)’de vokal kordlar hareketli ve normaldi. Trakea’da
agir1 sekresyon mevcuttu. Sol iist lob brons karinasi tizerinde {izeri hemorajik olan polipoid
lezyon mevcuttu (Resim-3). Buradan multipl sayida biyopsiler alindi.
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Alinan biyopsi drnekleri patolojik inceleme i¢in % 10 luk
formaldehit ile fikse edildi. Fiksasyon ve doku takibi sonrasinda
parafin blok yapildi. Parafin bloktan 5 p kalinlikta kesitler
alindi. Kesitler Hematoksilen ve Eozin (H&E)’in yanisira
Kongo kirmizisi ile de boyandilar. Isik mikroskobunda H&E
kesitlerinde brons epiteli altinda lamina propriada eozinofilik
amorf madde birikimi goriildii (Resim-4). Isik mikroskobunda
Polarize 1sikta Kongo kirmizist boyali kesitlerde yesil renkte
refle veren amiloid goriildii (Resim-5).

TARTISMA

Amiloid; cesitli klinik bozukluklarda goriilen, bir ¢ok doku ve
organda ekstraselliiler biriken anormal protein yapisinda bir
maddedir. Bu proteinin temel belirleyicisi ¢ift § kivrimli
konfigiirasyon gosteren fibrillerdir. ilk 1857 yilinda Virchow
tarafindan tanimlanan Amiloidoz, amiloidin anormal hiicre dist
birikimi sonucu olusan kliniko-patolojik bir durumdur (2,3).
Amiloid, 151k mikroskobu ile homojen amorf bir madde olarak
goriiliir. Hematoksilen eozin ile pembe boyanir. Kongo kirmizisi
ile polarize 151k mikroskobu altinda yesil renkte ¢ift kirma
ozelligine sahiptir (4-5). Elektron mikroskopta fibriler bir yap1
gosterir. Bu fibriller yaklagik 8-10 mm kalinligindadir ve boylari
sabit degildir. Molekiil yapist 6zel katlanmalar gosteren
polipeptid zincirlerden olusur. Bu yapiya beta katlant1 diizeni
denir. Bu molekiiler yap: sayesinde proteolize karsi direng
gelisir (6). Amiloid birikimleri, biyokimyasal olarak farkli
proteinlere gore siniflandirilir. Ami—loidin %95’1 fibril protein,
kalan %5°i P komponent ve diger glikoproteinlerden olusur.
Baslica amiloid proteinleri: 1- AL (amiloid hafif zincir): Plazma
hiicrelerinden kaynaklanir ve Ig hafif zincir igerir. 2- AA
(amiloid iliskili): Immunglobulin olmayan proteindir,
karacigerde sentezlenir. Amiloid birikimi uzamis antijenik
uyarim sonrasinda immiin regiilasyondaki bozulma nedeniyle
ortaya cikabilir (7-8). Amiloidozis, lokalize (%10-20) ve
sistemik (%80-90) form olmak iizere 2’ye ayrilir. Sistemik
amiloidozis, idiyopatik (primer form), sekonder (reaktif form)
ve familyal (ailesel) olarak 3’e ayrilabilir. Mayo klinikleri 1980-
1993 yillart arasinda 27 si kadin, 28 i erkek olmak {izere 55 olgu
bildirmistir. Bu serideki 55 hastanin 38 i sistemik, 17 si lokalize
amiloidozis olgusu idi (9). Smith ve arkadaslari 26 primer
amiloidozlu hastanin 23 iinde akciger tutulum olgusu
bildirmislerdir (10).

Primer sistemik amiloidoz; Sira dis1 B lenfosit klonlarinca
yapilan immiin globiilin hafif zincirinin (AL) depolanmast ile
olusur. Tipik olarak multipl myelom ve benign monoklonal
gammopati olgularinda goriiliir (11). Akcigerlerde amiloid
birikimi genelde alveol septumundadir. Smith ve arkadaslari1 26
primer amiloidozlu hastanin 23 {inde akciger tutulumu
bildirmislerdir. Alveol septumunun tutulmasi, restriktif tip
akciger hastaligi ile sonuglanir. Primer sistemik amiloidozda
polmoner tutulumlu olgularda ortalama yasam siiresi 16 aydir
(10). Sekonder amiloidoz; Kronik infeksiyon ve inflamatuar
bozukluklarda goriiliir. Temel proteini amiloid A (AA)’ dir.
Sekonder amiloidoz insidansi ¢ok diisiiktiir. Mayo kliniklerinin
serisinde 55 polmoner amiloidozun 2’ sinde sekonder amiliodoz
tanimlanmustir (12). Lokalize Pulmoner Amiloidoz; genellikle
alt solunum yollarini tutan, primer ve sekonder amiloidoz
formlarinin bulunmadig1 hastamizda da saptadigimiz lokal bir
amiloidoz formudur. Pulmoner parankimal nodiiller seklinde
karsimiza ¢ikan amiloid lezyonlari genellikle asemptomatiktir
ve seyek goriiliir. Nodiller tek veya c¢ok sayida olabilir.
Nodiillerin biiyiikligii genelde 0.5-5 cm arasindadir. Nodiiller
yavas bilylrler, kavitasyon, ve kalsifikasyon gosterebilirler.
Genellikle alt loblarda yerlesirler (11-13). Olgumuzda, BT ‘de
sag akciger iist lob anterior segmentte igerisinde hava
bronkogrami izlenen konsolidasyon alani mevcuttu ve
bronkoskopikde sol {ist lob brons karinasi {izerinde polipoid

Resim 1: P-A Akciger filminde sag orta zonda plevral tabanli
minimal konsolide alan goérdllyor.

Resim 2: Toraks BT’ de bilateral alt lob posterobazal ve lat-
erobazal segmentte genis boyutlu konsolidasyon alanlari
gOrulayor.

Resim 3: Bronkoskopide sol st lob karinasinda gorilen
etrafl hemorajik polipoid lezyon gorilmekte.
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hemorajik lezyon olarak izlendi. Ulkemizde yapilan bir caligma
da olgumuza benzer olarak izole TBA olgusu bildirilmistir (14).
Olgumuz aslinda klinik ve radyolojik olarak amiloidozu
diistindiirecek  bulgularin  olmamasmna ragmen ozellikle
bronkoskopik olarak, polipoid yapida ve iizeri hemorajik bir
gortiiniimde amiloidoz da olabilecegini akla getirmemiz agisindan
ve difiiz tutulumun da olmamasi nedeniyle 6zellik arz ediyordu.
Cin'de 2004 yilina kadar, 150'den az vaka rapor edilmistir. 2009
yilinda hava yollarinda submukozal plaklar ve / veya polipoid
timorler gibi amiloid birikimi ile karakterize 86 lokalize
amiloidoz olgusu rapor edilmistir (15). Amiloidoz insidans1 yilda
bir milyonda sekiz olarak bildirilmis olup lokalize amiloidozisin
prognozu oldukea iyiyken, sistemik amiloidozis prognozu daha
kotudiir (16) .

Amiloidozisin farkli klinik tablolara neden olmasi ve kesin
goriintiileme zelliklerinin olmamasi nedeni ile bu lezyonlari
teshis etmek zordur. Rutin fiberoptik bronkoskopi diisiik tanisal
dogruluga sahiptir, ancak akciger biyopsisi veya brons biyopsisi
ile tan1 koymak miimkiindiir. Amiloidoz tanisinda altin standart,
polarize 151k altinda Kongo kirmizi doku boyast ile histopatolojik
olarak amiloidin gosterilmesidir. Olgumuzda oldugu gibi akciger
parankiminde eslik eden konsolidasyon gibi durumlarin higbiri
bu hastalik i¢in spesifik degildir. Hastamizda da saptadigimiz
nefes darligi, Oksiiriik ve halsizlik gibi yakinmalar aslinda non
spesifik sikayetlerdir. Bronkoskopi sonrasi tan1 konulmus olmasi
bdylesine non spesifik sikayetleri olan olgularda amiloidozun da
olabilecegini ve bronkoskopik incelemenin dnemini géstermistir.
TBA nadir rastlanan bir durum olup prognozu daha ¢ok hava
yollarindaki tutuluma bagl olarak degismektedir. Bazi zamanlar
yerlesim yerine gore solunum yetmezligi gelisebilmekte olup,
ortalama sagkalim ¢esitli makalelerde 7-12 yil olarak
bildirilmektedir (17). TBA’l1 olgularda tedavi yontemi olarak
cerrahi  eksizyon, lazerle ablasyon ve radyoterapi
uygulanabilmektedir (18,19). Olgumuz ileri yasta ve genel
durumu kétii olan bir olgu oldugu icin bu tedavi segenekleri
uygulanamadi.

Sonug olarak TBA seyrek goriilen ve ¢ok degisken bir klinigi de
oldugu i¢in tanis1 oldukg¢a gii¢ koyulabilen bir hastaliktir. Bu
ylizden non spesifik solunum yolu belirtilerden yakinan bir
hastada, gerektiginde bronkoskopik inceleme ve biyopsinin
yardimiyla, amiloidoz gibi oldukga seyrek goriilen hastaliklarla
da Kkargilasabilecegimizi ve tani koyabilecegimizi akilda
tutmalty1z.
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