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LOKALIZE LARINGEAL AMILOIDOZ VAKASI

Laringoloji

Ozet

LOKALIZE LARINGEAL AMILOIDOZ VAKASI
Laringeal amiloidoz, nadir goriilen bir hastaliktir. Fibriler
proteinlerin hiicre dis1 birikmesiyle olusan bir siirectir.
Laringeal amiloidoz benign laringeal tiimdrlerin
%1'inden azimi olusturur. Disfoni, disfaji, oOksiiriik,
hemoptizi ve dispne hastaligin yayginligina bagh olarak
semptom verebilir. Bu yazimizda ses kisiklig1 sikayeti ile
basvuran laringeal amiloidoz tanisi alan 54 yasinda erkek
bir hasta sunuldu.
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Abstract

A CASE OF LOCALIZED LARYNGEAL
AMYLOIDOSIS

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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Giris

Laringeal amiloidoz (LLA), nadir goriilen bir hastaliktir. Hastalik fibriler proteinlerin hiicre dis1 birikmesiyle olusan
bir siiregtir. Tiim amiloidozlarin %9-15'inde larenskte yer aldig1 tahmin edilmektedir. Laringeal amiloidoz benign
laringeal tiimorlerin %1'inden azini olusturur. [1] LA agirlikli olarak hafif zincir proteinlerinin (AL) neden oldugu
vakalar agiklanmigtir, amiloidozun diger formlar nadirdir. [2]

Klinikte ortaya ¢ikan semptomlar ¢ogunlukla spesifik degildir. Disfoni, disfaji, oksiiriikk, hemoptizi ve dispne
hastaligin yayginligina bagh olarak semptom verebilir. Lezyonun biiyiimesi genellikle ¢ok hizli olmadigindan
semptomlar1 ortaya ¢cikmasi yillar1 bulabilir. [3,4] Indirekt laringoskopik muayenede larengeal tortular goriilebilir.
Larengeal lezyon hafif sar1, kirmizi ve polipoid dokuda seyredebilmektedir.

Olgu Sunumu

Olgumuz 54 yasinda erkek hasta klinigimize alt1 aydir siiren ses kisiklig1 yakinmasi ile bagvurdu. 1990’dan 2016’ya
kadar 1 paket/yil sigara kullanim dykiisii mevcut. 2016 da sigaray1 birakmis. Bilinen hipertansiyon ve koroner arter
hastalig1 tanis1 olan hasta klopidogrel kullanmaktaydi. Indirekt laringoskopide her iki vokal kord hareketli sol bant
ventrikiil diizeyinde sol vokal kord kismi kapatan diizgiin ylizeyli sar1 renkli kabariklik mevcuttu. (Sekill) Hastanin
diger kulak burun bogaz ve bas boyun muayenelerinde patoloji saptanmadi.
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Sekil 1 : Indirekt larengoskopik muayene bulgusu

Bag boyun kitle ayirici tanisi i¢in ¢ekilen larenks tomografisinde “Supraglottik diizeyde sol aryaepiglottik fold ve
preepiglottik yagl dokuyu doldurarak inferiorda paraglottik alana uzanan homojen hiperdens yer kaplayici lezyon
saptand1.” (Sekil2, Sekil3)

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

Hastaya cekilen kontrastlh boyun mr da T2 kesitte bant ventrikiilden tasan hipointens kitle olarak raporlandi.
(Sekil4)

Sekil 4 : Kontrasth larenks mr goriintiisii axial kesit

Hastaya genel anestezi altinda siispansiyon larengoskopisi ve biyopsisi yapildi. Sol bant ventrikiilden baglayip sol
vokal kord tabanina uzanan diizgiin yiizeyli kitleden multiple punch biyopsiler alindi ve formol icerisinde
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patolojiye gonderildi. Histopatolojik tan1 larengeal amiloidozis ile uyumlu olarak rapor edildi.

Congo ile pozitif boyanma ve polarize 1gikta cift kirilma izlendi. Pankeratin ile epitelde pozitif, CD68 ile fokal
seyrek pozitif boyanma goriildii. Von Kossa ile negatif boyanma izlendi. CD138 ile seyrek plazma hiicresi izlendi.
Kappa ve lamda ile negatif zemin boyanmasi izlendi. Serum Amoloid A ile negatif boyanma izlendi.

Hasta amiloidozun sistemik tutulumunun taramas: yapilmasi i¢in hematoloji ve romatoloji boliimlerine
konsultasyonlar1 yapildi. Hastanin romatolojik muayeneleri dogal ve romatolojik markerlar1 normal olarak
saptand1. Hastaya hematoloji boliimii tarafindan sistemik tutulum agisindan kemik iligi biyopsisi ve PET-CT
cekilmesi Onerildi. Hastaya hematoloji tarafindan yapilan kemik iligi biyopsi sonucu normal olarak sonu¢lanmustir.

Ardindan hastaya cekilen pozitron emisyon tomografisinde diffiiz kalin goriiniimde izlenen sol vokal korda ait geg
goriintiilerde daha belirgin orta-yogun diizeyde hipermetabolizma saptanmistir, (suvmax:6.0) ek patoloji
saptanmamustir. (Sekil5, Sekil6)

Sekil 5 : Pet axial kesiti
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Sekil 6 : Pet koronal kesiti

Hasta genel anestezi altinda yapilan biyopsi iglemi sonrasi ses kisiklig1 yakinmasi geriledigini belirtti. Romatoloji
ve hematoloji agisindan sistemik tutulum izlenmedi. iki boliimde yillik takip onerdi. Hasta kulak burun bogaz bas
boyun cerrahisi konseyine ¢ikarilmis olup cerrahi ve takip secenekleri hakkinda bilgi verildi. Hasta, ek cerrahi
islem istemedigini belirtti. Hasta yakin takibe alindi. 6 aydir takipte olan hastanin aktif sikayeti bulunmamaktadir.

Tartisma

Amiloidoz fibriler proteinlerin hiicre dig1 birikmesiyle olusan bir siiregtir. Symmers'in 1956'da amiloidozis i¢in
onerdigi 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 hastalik olmaksizin amiloidin mezenkimal dokular, dil, kalp ve
gastrointestinal sistemde birikmesidir. Sistemik amiloid formunda belirgin olarak beklenen yasam siiresi
kisalmaktadir. Lokalize amiloidde goz, major ve mindr tiikriik bezleri, burun, paranazal siniisler, nazofarinks,
orofarinks, larinks, trakeabrongiyal yol ve dudak tutulum yerleridir. Sekonder amiloidozis, tiiberkiiloz veya
romatoid artrit gibi kronik destriiktif hastalikla birliktedir. Amiloid retikiiloendotelyal dokudan zengin organlarda
depolanir. [6]

Larengial amiloidoz havayolu obstriiksiyonuna, kronik Oksiiriife, hemoptiziye, tekrarlayan solunum yolu
enfeksiyonlarina, disfoniye ve disfajiye neden olabilen, anormal fibriller formda proteindz bir materyalin,
endoluminal olarak yavag ve progresif birikimi ile karakterize nadir bir durumdur. [7]

Amiloidozun bag boyun bolgesinde en sik goriildiigii yer larenkstir. [8-11] Bir calismada da dil en ¢ok tutulan bolge
olarak belirtilmigstir. [12] LA genellikle lokalize ve primer bir amiloidoz formu olup nadir de olsa sistemik
tutulumla da birlikte olabilir. Sistemik tutulumda daha ¢ok kalp, bébrek ve sinirlerle alakali semptomlar verirken
lokalize tip amiloidozisde tutulan bolgeye gore semptomlar degistmektedir. Siklikla AL tipi amiloid birikimi
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goriiliir. [13] En sik LA goriilen bolgeler kord vokaller, band vokaller ve ventrikiillerdir. [14]

Larengeal amiloidoz 6n tanis1 olan hastalarda manyetik rezonans goriintiileme ve bilgisayarli tomografi Onerilir.
Goriintiilemelerde hastaliin boyutunu degerlendirmek i¢in cerraha yardimei olmasi amaclanir.

Larengeal amiloidozisde ana tedavi cerrahi eksizyondur. Lokalize form genellikle endoskopik olarak eksize
edilebilir. Rekiirrens orani yiizde 28.4 olarak gosterilmis olup zamanlama olarak 3 aydan 10 yila kadar rekiirrens
saptanmugtir. [15] Karbondioksit lazer kullaniminin bagarist ile ilgili yayinlar da bulunmaktadir. Soguk bigak ile
eksizyon ve mikrodebrider ile eksizyon uygulanan diger yontemlerdir. [16] Kitlenin tamami eksize edilemezse
rekiirrens siklikla olmaktadir ve hastalarin niiks acisindan uzun donem takiplerinin yapilmasi gerekmektedir.
Yontemler i¢inde 6nemli olan kitleyi eksize etmektir. Ayrica bazi yazarlar diger tedavi sekillerini 6nermislerdir.
Diger tedavi yontemleri icerisinde; radyoterapi, steroidler ve kolsisin olup etkileri ve yararlar1 hala tartismalidir.
[17,18] Masif laringeal amiloidoziste total larenjektomi yapilan olgular olduguna dair yayinlar bulunmaktadir. [19]

Sonuc¢

Larenks amiloidozisi iyi huylu yavas ilerleyen bir hastaliktir. Tutulum yerine gore disfoni, dispne ve disfaji
sikayetlerine neden olabilir. LA, larenks kitlelerinin ayiric1 tanisinda akilda tutulmali, tespit edildiginde sistemik
hastalik agisindan gerekli ileri incelemeler yapilmalidir.
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