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Özet

LOKALİZE LARİNGEAL AMİLOİDOZ VAKASI
Laringeal amiloidoz, nadir görülen bir hastalıktır. Fibriler
proteinlerin hücre dışı birikmesiyle oluşan bir süreçtir.
Laringeal amiloidoz benign laringeal tümörlerin
%1'inden azını oluşturur. Disfoni, disfaji, öksürük,
hemoptizi ve dispne hastalığın yaygınlığına bağlı olarak
semptom verebilir. Bu yazımızda ses kısıklığı şikâyeti ile
başvuran laringeal amiloidoz tanısı alan 54 yaşında erkek
bir hasta sunuldu.

Abstract

A CASE OF LOCALİZED LARYNGEAL
AMYLOİDOSİS
Laryngeal amyloidosis is an extremely rare disease. It
is a process of extracellular accumulation of fibrillar
proteins. Laryngeal amyloidosis accounts for less than
1% of benign laryngeal tumors. Dysphonia, dysphagia,
cough, hemoptysis and dyspnea may be symptomatic
depending on the extent of the disease. In this article,
we report a 54-year-old male patient with laryngeal
amyloidosis who presented with hoarseness.
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Giriş

Laringeal amiloidoz (LA), nadir görülen bir hastalıktır. Hastalık fibriler proteinlerin hücre dışı birikmesiyle oluşan
bir süreçtir. Tüm amiloidozların %9-15'inde larenskte yer aldığı tahmin edilmektedir. Laringeal amiloidoz benign
laringeal tümörlerin %1'inden azını oluşturur. [1] LA ağırlıklı olarak hafif zincir proteinlerinin (AL) neden olduğu
vakalar açıklanmıştır, amiloidozun diğer formlar nadirdir. [2]

Klinikte ortaya çıkan semptomlar çoğunlukla spesifik değildir. Disfoni, disfaji, öksürük, hemoptizi ve dispne
hastalığın yaygınlığına bağlı olarak semptom verebilir. Lezyonun büyümesi genellikle çok hızlı olmadığından
semptomları ortaya çıkması yılları bulabilir. [3,4] İndirekt laringoskopik muayenede larengeal tortular görülebilir.
Larengeal lezyon hafif sarı, kırmızı ve polipoid dokuda seyredebilmektedir.

Olgu Sunumu

Olgumuz 54 yaşında erkek hasta kliniğimize altı aydır süren ses kısıklığı yakınması ile başvurdu. 1990’dan 2016’ya
kadar 1 paket/yıl sigara kullanım öyküsü mevcut. 2016 da sigarayı bırakmış. Bilinen hipertansiyon ve koroner arter
hastalığı tanısı olan hasta klopidogrel kullanmaktaydı. İndirekt laringoskopide her iki vokal kord hareketli sol bant
ventrikül düzeyinde sol vokal kord kısmi kapatan düzgün yüzeyli sarı renkli kabarıklık mevcuttu. (Şekil1) Hastanın
diğer kulak burun boğaz ve baş boyun muayenelerinde patoloji saptanmadı.
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 Şekil 1 : İndirekt larengoskopik muayene bulgusu

Baş boyun kitle ayırıcı tanısı için çekilen larenks tomografisinde “Supraglottik düzeyde sol aryaepiglottik fold ve
preepiglottik yağlı dokuyu doldurarak inferiorda paraglottik alana uzanan homojen hiperdens yer kaplayıcı lezyon
saptandı.” (Şekil2, Şekil3)

 Şekil 2 : Boyun tomografisi axial kesit
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 Şekil 3 : Boyun tomografisi koronal kesit

 

Hastaya çekilen kontrastlı boyun mr da T2 kesitte bant ventrikülden taşan hipointens kitle olarak raporlandı.
(Şekil4)

 Şekil 4 : Kontrastlı larenks mr görüntüsü axial kesit

 

Hastaya genel anestezi altında süspansiyon larengoskopisi ve biyopsisi yapıldı. Sol bant ventrikülden başlayıp sol
vokal kord tabanına uzanan düzgün yüzeyli kitleden multiple punch biyopsiler alındı ve formol içerisinde
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patolojiye gönderildi. Histopatolojik tanı larengeal amiloidozis ile uyumlu olarak rapor edildi.

Congo ile pozitif boyanma ve polarize ışıkta çift kırılma izlendi. Pankeratin ile epitelde pozitif, CD68 ile fokal
seyrek pozitif boyanma görüldü. Von Kossa ile negatif boyanma izlendi. CD138 ile seyrek plazma hücresi izlendi.
Kappa ve lamda ile negatif zemin boyanması izlendi. Serum Amoloid A ile negatif boyanma izlendi.

Hasta amiloidozun sistemik tutulumunun taraması yapılması için hematoloji ve romatoloji bölümlerine
konsultasyonları yapıldı. Hastanın romatolojik muayeneleri doğal ve romatolojik markerları normal olarak
saptandı. Hastaya hematoloji bölümü tarafından sistemik tutulum açısından kemik iliği biyopsisi ve PET-CT
çekilmesi önerildi. Hastaya hematoloji tarafından yapılan kemik iliği biyopsi sonucu normal olarak sonuçlanmıştır.

Ardından hastaya çekilen pozitron emisyon tomografisinde diffüz kalın görünümde izlenen sol vokal korda ait geç
görüntülerde daha belirgin orta-yoğun düzeyde hipermetabolizma saptanmıştır, (suvmax:6.0) ek patoloji
saptanmamıştır. (Şekil5, Şekil6)

 Şekil 5 : Pet axial kesiti
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 Şekil 6 : Pet koronal kesiti

 

Hasta genel anestezi altında yapılan biyopsi işlemi sonrası ses kısıklığı yakınması gerilediğini belirtti. Romatoloji
ve hematoloji açısından sistemik tutulum izlenmedi. İki bölümde yıllık takip önerdi. Hasta kulak burun boğaz baş
boyun cerrahisi konseyine çıkarılmış olup cerrahi ve takip seçenekleri hakkında bilgi verildi. Hasta, ek cerrahi
işlem istemediğini belirtti. Hasta yakın takibe alındı. 6 aydır takipte olan hastanın aktif şikayeti bulunmamaktadır.

Tartışma

Amiloidoz fibriler proteinlerin hücre dışı birikmesiyle oluşan bir süreçtir. Symmers'in 1956'da amiloidozis için
önerdiği orjinal klasifikasyonu; 1. primer amiloidozis, 2. sekonder amiloidozis, 3. multiple myeloma ile birlikte
olan amiloidozis, 4. herediter veya familyal amiloidozistir. [5]

Primer jeneralize amiloidozis, predispozan bir hastalık olmaksızın amiloidin mezenkimal dokular, dil, kalp ve
gastrointestinal sistemde birikmesidir. Sistemik amiloid formunda belirgin olarak beklenen yaşam süresi
kısalmaktadır. Lokalize amiloidde göz, majör ve minör tükrük bezleri, burun, paranazal sinüsler, nazofarinks,
orofarinks, larinks, trakeabronşiyal yol ve dudak tutulum yerleridir. Sekonder amiloidozis, tüberküloz veya
romatoid artrit gibi kronik destrüktif hastalıkla birliktedir. Amiloid retiküloendotelyal dokudan zengin organlarda
depolanır. [6]

Larengial amiloidoz havayolu obstrüksiyonuna, kronik öksürüğe, hemoptiziye, tekrarlayan solunum yolu
enfeksiyonlarına, disfoniye ve disfajiye neden olabilen, anormal fibriller formda proteinöz bir materyalin,
endoluminal olarak yavaş ve progresif birikimi ile karakterize nadir bir durumdur. [7]

Amiloidozun baş boyun bölgesinde en sık görüldüğü yer larenkstir. [8-11] Bir çalışmada da dil en çok tutulan bölge
olarak belirtilmiştir. [12] LA genellikle lokalize ve primer bir amiloidoz formu olup nadir de olsa sistemik
tutulumla da birlikte olabilir. Sistemik tutulumda daha çok kalp, böbrek ve sinirlerle alakalı semptomlar verirken
lokalize tip amiloidozisde tutulan bölgeye göre semptomlar değiştmektedir. Sıklıkla AL tipi amiloid birikimi
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görülür. [13] En sık LA görülen bölgeler kord vokaller, band vokaller ve ventriküllerdir. [14]

Larengeal amiloidoz ön tanısı olan hastalarda manyetik rezonans görüntüleme ve bilgisayarlı tomografi önerilir.
Görüntülemelerde hastalığın boyutunu değerlendirmek için cerraha yardımcı olması amaçlanır.

Larengeal amiloidozisde ana tedavi cerrahi eksizyondur. Lokalize form genellikle endoskopik olarak eksize
edilebilir. Rekürrens oranı yüzde 28.4 olarak gösterilmiş olup zamanlama olarak 3 aydan 10 yıla kadar rekürrens
saptanmıştır. [15] Karbondioksit lazer kullanımının başarısı ile ilgili yayınlar da bulunmaktadır. Soğuk bıçak ile
eksizyon ve mikrodebrider ile eksizyon uygulanan diğer yöntemlerdir. [16] Kitlenin tamamı eksize edilemezse
rekürrens sıklıkla olmaktadır ve hastaların nüks açısından uzun dönem takiplerinin yapılması gerekmektedir.
Yöntemler içinde önemli olan kitleyi eksize etmektir. Ayrıca bazı yazarlar diğer tedavi şekillerini önermişlerdir.
Diğer tedavi yöntemleri içerisinde; radyoterapi, steroidler ve kolşisin olup etkileri ve yararları hala tartışmalıdır.
[17,18] Masif laringeal amiloidoziste total larenjektomi yapılan olgular olduğuna dair yayınlar bulunmaktadır. [19]

Sonuç

Larenks amiloidozisi iyi huylu yavaş ilerleyen bir hastalıktır. Tutulum yerine göre disfoni, dispne ve disfaji
şikayetlerine neden olabilir. LA, larenks kitlelerinin ayırıcı tanısında akılda tutulmalı, tespit edildiğinde sistemik
hastalık açısından gerekli ileri incelemeler yapılmalıdır.
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