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LARINGEAL AMILOIDOZ

Laringeal amiloidoz endolarinkste fibriler protein
birikimine bagli ¢ok nadir goriilen iyi huylu bir
durumdur. Tutulum yerine gore disfoni, dispne ve disfaji
sikayetlerine neden olabilir. Sistemik tutulum ve niiks
acisindan hastalar yakin takip edilmelidir. Bu yazimizda
disfoni sikayeti ile bagvuran laringeal amiloidoz tanisi
alan ileri yag kadin bir hasta sunuldu.
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Abstract

LARYNGEAL AMYLOIDOSIS

Laryngeal amyloidosis is a very rare benign pathologic
entity. It is characterized with accumulation of
fibrillary protein within endolarynx. Depending on the
involved laryngeal site it may cause dysphony,
dyspnea, dysphagia. Patients are ought to be closely
followed-up for recurrences and possible systemic
involvement in future. Herewith, we present a female

patient with isolated and recurring laryngeal
amyloidosis, which involved unilateral vocal fold and
laryngeal ventricle.

Anahtar kelimeler: Amiloidoz, laringeal amiloidoz, Keywords: Amyloidosis, laryngeal amyloid,
ses kisikligt dysphonia
Giris

Laringeal amiloidoz (LA), amorf amiloid fibrillerin hiicre dis1 birikimine bagl nadir gériilen bir hastaliktir [1]. LA
ilk kez 1873 yilinda tarif edilmigtir ve tiim iyi huylu laringeal tiimorlerin %1’inden azimi olusturmaktadir [2].
Genellikle lokalize hastalik olarak ortaya cikarlar, ancak sistemik hastaligin bir parcasi veya altta yatan bir hastaliga
ikincil de olabilirler [3]. Laringeal amiloidozun, patofizyolojisi tam olarak aciklifa kavugsmamuistir ancak, amiloid
materyalinin ¢ogunlukla hafif zincir proteinlerinden (AL) tiiredigi bilinmektedir [4].

Laringeal amiloidozun klinik semptomlar1 tutulan bolgeye baghdir. Lezyonun yavas biiyiimesi nedeniyle
semptomlar birka¢ yil sonra ortaya c¢ikar. En sik supraglottik bolgede goriiliir, ancak larenksin tiim alt
boliimlerinden kaynaklanabilir [4]. Tani, lezyondan alinan biyopsi ile konur. Histopatolojide Kongo kirmizisi
boyamasi ile polarize 1s1tk mikroskobunda cift kirilma gosterir [S5]. Bilgisayarli tomografi (BT) ve manyetik
rezonans goriintiileme (MRG) tutulum boyutunu saptamada kullanilan goriintiileme yontemleridir [6].

Burada disfoni sikayeti ile bagvuran laringeal amiloidozlu 72 yasindaki kadin hastanin yonetimi literatiir 15181inda
sunulmaktadir.
Olgu Sunumu

Yetmis iki yasinda kadin hasta son bir yil icinde ilerleyen disfoni sikayeti ile bagsvurdu. Oykiide 10 paket/yil sigara
kullanim1 mevcuttu. Hastanin dispne, disfaji, oksiiriikk veya bogaz agrisi gibi ek bir faringeal semptomu yoktu.
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Boyunda palpe edilebilir servikal lenf nodu izlenmedi. Fleksible laringoskopide sol laringeal ventrikiilden
kaynaklanan diizensiz kenarli kirmizimsi bir kitle goriildii (Sekil 1). Hastanin her iki vokal kord hareketleri
normaldi.

Sekil 1 : * Sol laringeal ventrikiilden kaynaklanan diizensiz kenarli kirmizimsi kitle

Intraven6z kontrasth bilgisayarli tomografisinde sol laringeal ventrikiilden kaynaklanan, sol paraglottik boslugu
dolduran, bant ventrikiillerin alt yiizeyi ile birlikte sol 6n komissiire uzanan 13x21 mm boyutlarinda yumusak doku
kitlesi saptand1 (Sekil 2). BT°de boyunda ek patoloji izlenmedi.
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Sekil 2 : Sol laringeal ventrikiilden kaynaklanan, sol paraglottik boslugu dolduran, sol 6n komissiire uzanan 13x21
mm boyutlarinda yumusak doku kitlesi

Siispansiyon laringoskopi ile hastadan biyopsi alindi. Biyopsi 6rneginin Kongo kirmizisi boyama ile histopatolojik
incelemesinde subepitelyal bag dokusu ve vaskiiler subepitelyum icinde amiloid ile uyumlu materyalin biriktigi
goriildii (Sekil 3).

Sekil 3 : Kongo kirmizisi boyamada yesil refle veren subepitalyal amiloid birikimi (x200 biiyiitme)
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Hasta sistemik ve diger organ tutulumlar1 agisindan, hematoloji ve romatoloji boliimlerine danigildi. Kan tam
sayimi, karaciger ve bobrek fonksiyon testleri dogal olarak izlendi. Sistemik amiloidoz diglandi. Hastanin ikincil
bir operasyon gecirmeyi reddetmesi iizerine diizenli olarak takip edilmesine karar verilmistir

Tartisma

Laringeal amiloidoz ilk olarak 1873 yilinda Borow tarafindan tanimlanmistir [7], siklikla yasamin 5-6. dekatlarinda
taninirken, hastalarin ortalama hekime bagvuru yasi 47 olarak bildirilmistir [4,8]. Baz1 ¢alismalarda, erkeklerde
daha yiiksek insidans [3,1] bildirilmesine ragmen, baska vaka serilerinde cinsiyet dagilimi esit bulunmustur
[8-10]. Bu tutarsizlik, s6z konusu epidemiyolojik ¢alismalarin farkli 6rneklem biiyiikliiklerinden kaynaklantyor
olabilir.

Hastaligin klinik belirtileri larenksin tutulan bolgesiyle dogrudan iligkilidir [11]. Disfoni en sik goriilen
semptomdur ve bizim hastamizin da tek semptomu olup bunu stridor ve dispne takip etmektedir. Daha az siklikla
0zefagus tutulumuna bagh disfajiden yakinirlar [12].

Fleksibl laringoskopi, LA dahil disfoni ile seyreden her tiirli hastaligin degerlendirilmesinde tercih edilen
yontemdir [13]. Fleksibl laringoskopi, hastamizin sol laringeal ventrikiilinden kaynaklanan ve tiimoral
infiltrasyonu andiran kitleyi gostermistir. Ger¢ekten de polipoid ekzofitik lezyonlarla birlikte submukozal amiloid
birikimleri LA'da tiiméral biiylimeyi taklit eder ve en sik tutulum yeri hastamizda oldugu gibi laringeal vestibiildiir,
bunu laringeal ventrikiil, ariepiglottik kivrimlar, ventrikiiler kivrimlar, vokal kivrimlar ve subglottis izler [9].
Makroskopik olarak skuamdéz hiicreli karsinom, kondrosarkom ve sarkoidoza benzeyebilir ve mikroskobik
inceleme ile ayrimi yapilabilir [14].

Tiim LA olgularinda, hastalifin yayilimini gérmek ve bulgularin spesifik olmadigi durumlarda cerrahiyi planlamak
icin BT ve MRG ile iist solunum yolu goriintillemesi onerilir [4, 15]. LA lezyonlar1 T1 agirhikli MRG
goriintiilerinde hiperintens, T2 agirlhikli MRG goriintiilerinde ise izointens olarak goriiliirler [16]. Rudy ve
arkadaslar1 LA hastalarinin %18'inde histolojik olarak kanitlanmig en az bir ek organ tutulumu bildirmiglerdir [17].
Pozisyon emisyon bilgisayarli tomografi [PET BT] sadece lokalize ve sistemik hastaliklar1 ayirt etmede endikedir
[18]. Bizim olgumuzda, sistemik tutulum diisiiniilmedigi icin PET BT goriintiilenmesi uygulanmadi.

Amiloidoz etyoloji, klinik ve tutulum yerine baglh olarak primer/sekonder, herediter/non herediter,
sistemik/lokalize gibi muhtelif sekillerde siniflandirilabilir, ancak tiim alt tiplerin ortak 6zelligi muhtelif doku ve
organlarda eriyebilir olmayan amiloid fibrillerin birikimidir [27, 28].Baz1 primer formlar plazma hiicre diskrazileri
ile iligkilendirilirken sekonder amiloidozun kronik inflamasyon ve diyaliz baglantili olabildigi ortaya koyulmustur,
ancak, sistemik ve lokal amiloidoz formlarinin ¢ogu idyopatik olarak kalmaktadir [26-28]. Lokal ve sistemik
hastalik ayirimi yapilmig olmakla birlikte lokal olarak diisiiniilen bazi amiloidoz formlarinin ashinda sistemik
hastaligin bir parcasi olabildigi de gosterilmistir. Laringeal tutulumla kendini gosteren amiloidozda bu oranin
%18e kadar ¢iktigin1 gosteren olgu serisi bildirileri mevcuttur [17,25]. Bir diger calismada da lokalize amilodozu
olan 188 olgunun sadece altisinin laringeal amiloidoz oldugu ve bunlarin yalniz birinde sistemik tutulum oldugu
bildirilmistir [3]. Ozet olarak, laringeal olan dahil, lokalize oldugu diisiiniilen amilodoz formlarinda, bizim de
yaptigimiz gibi, Romatoloji boliimii is birligi ile tiim muhtemel organ sistemlerindeki muhtemel tutulumlar
dislanmaya caligmalidir. Bu kapsamda 6zellikle hem hastaligin siklikla tuttugu hem de yasamsal a¢idan 6nem arz
eden akciger, kalp, bobrek, lenfo-retikiiler sistem tutulumlar1 kan biyokimyasal tetkikleri, akciger grafisi, EKG ve
kan sayim1 gibi rutin incelemelerle denetlenmeli, siipheli olgular ilgili boliimlere konsiilte edilmelidir

Giintimiizde LA'ya kars1 iyilestirici bir tibbi tedavi bulunmamaktadir [19]. Kortizonun patolojinin ilerlemesini
yavaglattig1 bildirilmektedir; ancak bu etki tutarli degildir, bu nedenle lezyonlarin cerrahi rezeksiyonu tek gecerli
secenek olmaya devam etmektedir [8]. Pia ve arkadaglar1 tarafindan yapilan sistemik bir derlemede, vakalarin
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%90'1ndan fazlasi i¢in cerrahi tedavinin tercih edildigi gosterilmistir [8]. Endoskopik yontem komplike olmayan
vakalar icin tercih edilen yontem olsa da, yaygin laringeal lezyonlar veya hava yolu tehlikesi i¢in acik cerrahi tercih
edilir [4, 8]. Kourelius ve arkadaglar1 hastalarin %70'inde primer tedavinin semptomlar: iyilestirdigini
bildirmisglerdir [20]. Niiksler amiloid birikiminin devam etmesine veya yaygin amiloid birikimine bagli yetersiz
eksizyonlara bagli olabilir. Bu nedenle, tiim lezyonun miimkiin oldugunca tamamen ¢ikarilmasi esastir [21].
Bununla birlikte, sonugta hava yolu tehlikesi 6ngoriildiigiinde, kitlenin kiiciiltiilmesi (debulking) ve asamali
eksizyonlar tercih edilebilir [22].

Sik niiksler nedeniyle, LA olgular1 yakindan takip edilmelidirler, ciinkii primer cerrahilerden sonra niiks oran1 %28
gibi yiiksek bir oranda bildirilmistir [10]. Bes binden fazla lokalize amiloidoz olgusundan olugan bir serinin
%17'sinde ameliyattan ortalama 41 ay sonra niiks saptanmistir [20]. Yaygin hastalik, gen¢ yas, gec tani
laringeal/trakeal amiloidoz i¢in risk faktorleri olarak goriinmektedir [23]. Tekrarlayan vakalar revizyon cerrahileri
veya alternatif olarak diisiik doz (20-45 Gray)radyasyon ile yonetilebilir [24]. Ancak LA i¢in en uygun radyoterapi
dozunu ve yontemini belirlemek icin randomize kontrollii caligmalara ihtiya¢ vardir.

Sonuc¢

Laringeal amiloidoz endolarinkste fibriler protein birikimine bagli ¢ok nadir goriilen iyi huylu bir durumdur.
Tutulum yerine gore disfoni, dispne ve disfaji sikayetlerine neden olabilir. Cerrahi tedavide siklikla endoskopik
yontemler tercih edilmektedir. Hastalar olasi sistemik tutulum ve niiks acisindan nazofaringolaringoskopik
muayene yaninda rutin goriintiilemelerle birlikte  biyokimyasal ve hematolojik tetkiklerle yakin takip
edilmelidirler.

Hasta Onam: hastadan
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