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Olgu Sunumu/Case Report

Lingual amiloidozis

Lingual amyloidosis
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Lingual Involvement

Amiloidoz eozinofilik fibriler yapidaki bir proteinin degisik doku ve organlarda ekstraselii-
ler depolanmast ile karakterize bir hastaliktir. Primer olabilecegi gibi romatoid artrit, kronik
inflamatuar hastaliklar ve maligniteye sekonder gelisebilir. Amiloidozun sistemik hastalik
olup olmamasina goére baslica 3 formu vardir ve bunlar primer sistemik amiloidoz, sekon-
der sistemik amiloidoz ve lokalize amiloidoz ismini tasir. Lokalize lingual amiloidoz nadir
olup genellikle sistemik hastaliklarla beraber bulunur.

Bu ¢alismada ¢ok sik rastlanmayan, dilde yerlesmis, amiloid tanis1 alan ve cerrahi eksizyon
ile tedavi edilen bir vaka takdim edilmistir.

J. Exp. Clin. Med., 2009, 26:193-195

ABSTRACT

Amyloidosis is characterized by accumulation of an abnormal fibrillary protein in the
extracellular space of different tissues and organs. Amyloidosis may be primary or
secondary to some other diseases such as rheumatoid arthritis, chronic inflammatory
diseases and malignancy. Amyloidosis has three forms according to systemic involvement
and these are called primary systemic amyloidosis, secondary systemic amyloidosis and
localized amyloidosis. Localized lingual amyloidosis is a rare condition and it is generally
secondary to systemic diseases. In this article, a very rare case diagnosed as amyloidosis
with involvement of the tongue and treated by surgical excision is presented.

J. Exp. Clin. Med., 2009, 26:193-195
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1. Giris

Amiloidozun primer, sekonder, lokalize, multipl

Amiloid, cesitli klinik bozukluklarda viicudun
bircok doku ve organinda hiicreler arasinda depolanan
anormal proteindz maddedir. Daha dnce hiicreler arasinda
biriken maddenin nisasta benzeri oldugu diisiiniilmiis ol-
dugundan “amyloid olarak tanimlanmigtir, ancak bugiin
yapisinin baslica proteinden meydana geldigi bilinir (Cot-
ran ve ark., 1989). Amiloidin iki major kimyasal seklinden
bahsedilir. Bunlardan birisinin yapist “amyloid light cha-
in” (AL) denilen immiinglobulin hafif zincirindir, digeri
ise “amyloid-associated” (AA) olarak tanimlanan nonim-
miinglobulin proteinden olugmaktadir. Bu proteinler anti-
jenik olarak ayr1 ve farkli klinik durumlarda depolanir.

miyelom iligkili ve herediter-familyal amiloidoz gibi bir-
cok farkli formu vardir. Bunlarin goriilme siklig sirastyla
%56, %8, %9, %26 ve%]1’dir (Newlands ve ark., 1998).
Ancak amiloidozun sistemik hastalik olup olmamasina
gore baslica 3 formu vardir ve bunlar primer sistemik ami-
loidoz, sekonder sistemik amiloidoz ve lokalize amiloidoz
ismini tagir. Sistemik formda ortalama sagkalim 5 ile 15
ay arasinda olup, lokalize formda miikemmel bir prognoz
vardir (Fahrner ve ark., 2004).

Dilde amiloidozun biiyiik oranda sistemik has-
taliklara sekonder oldugu bildirilmektedir (Newlands ve
ark., 1998; Fahrner ve ark., 2004).
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Bu yazimizda bir lingual amiloidoz olgusu sunu-
larak literatiir bilgileri gézden gecirilmistir.

2. Olgu Sunumu

69 yasindaki erkek hasta, 4 aydir agizda ve dilde
kitle sikayeti ile klinigimize bagvurdu. Hastanin baska bir
hastaliginin olmadigi, 25 yil giinde 2 paket sigara kullanim
Oykiisii oldugu, son 18 yildir kullanmadigi, siirekli kullan-
dig1 bir ilacin olmadig1 6grenildi. Hastanin yapilan muaye-
nesinde dil normalden biiyiik ve her iki lateral kesimin-
de atrofik mukoza ile ortiilii vezikiil benzeri papillomatdz
lezyonlar vardi. Ayni lezyonlar her iki retromolar trigon ve
bukkal mukozada da mevcuttu. Diger sistemlerinin mua-
yenesi normaldi (Sek. 1-2).

Dildeki lezyonlardan yapilan biyopsi sonucu; akut

nekrotizan iltihabi olay, iltihabi graniilasyon dokusu (dil

Sek. 2. Dilde bilateral lezyon goriintisii.

sag taraf), kronik aktif iltihabi olay (dil sol taraf) olarak
rapor edildi. Bunun {izerine hastanin oral kavitesindeki
cok sayida lezyon kitle eksizyonu seklinde traglandi. His-
topatolojik tetkik sonucu amiloid tiimor olarak raporlan-
d1 (Sek. 3-4).Hastanin laboratuvar incelemelerinde BUN
kreatinin degerleri yiiksekti. Tam kan sayimi, EKG ve so-
lunum fonksiyon testleri normaldi. Ancak hasta takipten
ciktig1 icin ileri tetkikler yapilamadi.

Sek. 3. Epitel altinda amorf eozinofilik, amiloid birikimleri, HEx 100.
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Sek. 4. Epitel altinda amorf eozinofilik, amiloid birikimleri, Kongo-Redx100.

3. Tartisma

Amiloidoz birg¢ok organi tutan farkli klinik tipleri
olan bir hastalik olup bas ve boyun bdlgesinde goriilme
oran1 %12 ile %90 arasindadir. Bag ve boyun bolgesinde
larinksin tutulumunun lokalize depolanma seklinde oldu-
gu fakat dil tutulumunun siklikla sistemik hastaliklara se-
konder oldugu bildirilmektedir (Newlands ve ark., 1998;
Penner ve Miilller, 2006; Fahrner ve ark., 2004). Hastali-
g1in bas boyun bolgesindeki yerlesim yerlerine gore; ses ki-
siklig1, nazal konjesyon, odinofaji, mandibuler deformite,
yutma gii¢liigii ve hava yolu obstriiksiyonu gibi semptom
ve bulgulara neden olmaktadir. Dil tutulumunda ise konusg-
ma bozukluklari, tat alma bozuklugu, makroglosi goriil-
mektedir (Fahrner ve ark., 2004). Baz1 yayinlarda nervus
hypoglossus tutulumuna bagli dilde atrofi olabilecegi de
bildirilmistir (Basak ve ark., 2001). Lingual yerlesimde
muayene esnasinda dil sert, kuru, fissurlii ve iilsere olarak
goriilmekte hatta lizerinde vezikiiler yapilar bulunabilmek-
tedir. Amiloid depozitleri papiil, nodiil, veya plak tarzinda
olabilmekte, atrofik mukozal mebran ile ¢evrili nodiiller,
dilde amiloidozun tipik belirtisi olarak tarif edilmekte, oral
mukozada petesi, purpura ve ekimoz goriilebildigi rapor
edilmektededir (Malaguti ve ark., 2002).
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Litaratiirde amiloidozun 3 formundan bahsedil-
mektedir: ilki, primer sistemik amiloidoz olup, altta yatan
sistemik bir hastalik yoktur. Bu yonii ile multipl miyelom,
tuberkiiloz, romatoit artirit, bronsektazi ve osteomiyelit
gibi hastaliklara ve altta yatan diger medikal durumlara
bagli olusan sekonder amiloidozdan ayrildig: bildirilmek-
tedir. Ugiincii amiloidoz formu ise lokalize amiloidozdur
ve altta yatan bagka bir hastalik ve sistemik tutulum yoktur.
Diger formlara gore daha nadir goriiliir ve en sik larink-
si tutar (Newlands ve ark., 1998; Fahrner ve ark., 2004).
Sistemik formun multipl miyelom varliginda surveyi, 5 ay
iken multipl miyelom olmadan 15 aydir. Ek olarak multipl
miyelom hastalarinin %26-%83 ‘linde makroglosi goriiliir
(Fahrner ve ark., 2004).

Lokal dil yerlesimi nadirdir. Dil yerlesimli ami-
loidoz vakalarinda genellikle sistemik amiloidoz mevcut
oldugu bildirilmektedir. Dil yerlesiminde dil genelde bii-
ylimiis olarak goriiliir. Bu nedenle makroglosi ile bagvuran
hastalarda ayric1 tani iyi yapilmalidir. Makroglosi goriilen
hastalarda amiloidoz akla gelmeli ayrica ayrici tanida, tii-
berkiiloz, lenfanjioma, hipotiroidizm, akromegali, idiopa-
tik muskiiler hipertrofi ve Beckwith- Wideman Sendromu
diisiiniilmelidir (Fahrner ve ark., 2004).

Tanida muayene, anemnez ve radyolojik incele-
meler yardime1 olmakla birlikte kesin tani1 alinan biyopsi-
nin patolojik incelemesi ile konur. Histopatolojik tetkikte
rutin olarak hemotoksilen eozin boyasi kullanilabilecegi
gibi ayirt ettirici 6zelligi bulunan kongo kirmizisi, kristal
viyole gibi 6zel yontemler kullanilabilecegi rapor edil-
mektedir (Cotran ve ark., 1989). Lingual amiloidoz tespit
edildiginde sistemik amiloidoz arastirilmasi igin tam kan
sayimi, karaciger fonksiyon testleri, bobrek fonksiyon
testleri, kalp tutulumu arastirilmasi i¢in ekokardiografi, se-
rum ve idrar “Bence Jones Proteinleri” ve rektum ve karin
duvari yagindan biyopsiler yapilir (Fahrner ve ark., 2004;
Penner ve Miilller, 2006). Kristen ve ark., Serum ve idrar
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“Bence Jones Proteinleri” primer sistemik amiloidozda
%88 ve multipl miyelom iliskili amiloidozda %100 pozitif
oldugunu vurgulamaktadir (Penner ve Miilller, 2006).

Amiloidoz tedavisinde, tam bir klinik arastirma
sonrasi cerrahi ve medikal tedaviler onerilmekte ve ayri-
ca hastalarin uzun takiplerinin gerektigi vurgulanmakta-
dir (Penner ve Miilller, 2006). Sistemik AL tedavisinde
medikal tedavinin de yeri vardir bunda amag¢ amiloidoje-
nik prekiirsorlerin sentezini durdurmak olan yiiksek doz
melphalon ve deksametazon tedavileri bildirilmekte, AA
amilodozda ise altta yatan inflamatuvar hastaligin tedavi
edilmesinin, hastalikta regresyon saglanmasinda dnemli
oldugu, lokalize amiloidoz daha ¢ok cerrahi olarak teda-
vi edilmekte, rekiiren ve multifokal hastaliklar icin tek-
rarlayan eksizyonlar onerilmektedir (Penner ve Miilller,
2006).

Bizim vakada biyopsi sonucu akut nekrotizan ilti-
habi olay olarak raporlanmis etrafi kirmizi atrofik mukoza
ile kapli papillomatdz (nar tanesi goriiniimiinde) lezyonla-
rin eksizyonu yapildi.

Spesmenlerin histopatolojik inceleme sonucu,
amiloid olarak rapor edilmesi iizerine ileri tetkiklerin ya-
pilmasi planlandi ancak lezyonlari iyilesmis olarak taburcu
edilen hasta takipten ¢iktigi i¢in ileri tetkik yapilamadi.

4. Sonug¢

Dilde amiloidoz oldukga nadir goriilen bir durum-
dur. Fakat tan1 koyuldugunda abdominal ve rektal biyopsi
iceren tam bir klinik aragtirma yapilmasi gerekir. Bizim
vakamizda oldugu gibi dilde, yukarida tarif ettigimiz lez-
yonlarin bulunmasi1 ve makroglossi goriiniimii olmasi du-
rumunda amioloidozun da akilda tutulmasi yerinde ola-
caktir kanisindayiz.
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