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OZET : Primer Laringeal amiloidozis larinksin nadir goriilen benign tiimorlerindendir. Lokalizasyonuna
goére semplomatolojisi olan laringeal amiloidozis larinkste en sik kord vokal, ventrikiil ve band ve ventri-
kiilii tutar. Klinigimizde 1985-1992 yillart arasinda ikisi endolaringeal yolla, biriside laringofissiir yoluy-

la miidahale edilen 3 olgu sunulmustur.

Anahtar Sozciikler : Laringeal amiloidozis, larinks, benign tiimor.

SUMMARY : Primary laryngeal amyloidosis is a benign, rare tumor of the larynx. Symptoms of the lary-
ngeal amyloidosis arise in accordance with its localization. The most common sites of involvement are the
true vocal cords, laryngeal ventricles and false vocal cords. Three cases of primary laryngeal amyloidosis

were evaluated and treated from 1985 through 1992.
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GIRIS

Genellikle lokalize amiloidozisin bir formu
olan laringeal amiloidozis nadir goriilen bir has-
taliktir (4). Ik kez 1842'de Rokitansky tarafin-
dan sistemik amiloidozisi tanimlanmistir (3, 5).
Virchow 1851'de ilk kez amiloid terimini kullan-
mistir (3, 4, 5). Larinks amiloidozisi ilk kez
1873'de Borow tarafindan bildirilmistir. Bo-
row'dan itibaren bu zamana kadar yaklagik 300
olgu bildirilmistir (3).

Laringeal amiloidozis erkeklerde kadinlara
oranla 3 kat fazla goriilmektedir. (3, 5). 40-60
yaslar1 arasinda daha siktir (3). En yiiksek yas
olarak 85 yas (4), en diisiik yas olarak da 8 yas
(5) bildirilmektedir.

OLGU1:

MK., 41 yasinda, kadin. 16.1.1985 tarihin-
de 3 yildir devam eden ses kisiklig1 yakinmasi ile
klinigimize basvurdu. Ses kisikliginin artma-
sma paralel olarak hasta efor dispnesinden de
yakinmaktaydi. Larinks muayenesinde sag kord
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vokal, ventrikulus" laringis, band ventrikiil, sag
aryepiglottik plika ve epiglotun laringeal yiiziinii
tutan diizglin ylizeyli tiimoral kitle saptandi.
Kitleden alinan biyopsi materyalinin histopato-
lojik incelemesi sonucu amilodozis teshis edildi.
Sekonder veya jeneralize amiloidozis olasiligini
ortadan kaldirmak icin yapilan laboratuvar ve-
radyolojik incelemelerde sedimentasyon yiiksek-
ligi disinda bulgu saptanmadi. Bence Jones pro-
teintirisi yoktu. Gingiva ve rektum biyopsilerin-
de amiloidozis bulunamadi. Kitlenin yaygmnlig
nedeniyle kitle laringofissiir yapilarak ¢ikarilabi-
lidi. Postoperatif donemde yakinmalar1 kaybolan
hastanin 3 aylik kontrollerinde niiks saptanma-
du

OLGU 2:

B. D., 46 yasinda, kadin. 30.7.1986 tarihin-
de 2 yildir devam etmekte olan ses kisikligi ve
buna ilaveten dispne ve yutma gigligii sikayet-
leri ile klinigimize bagvurdu. Larinks muayene-
sinde sol band ventrikiil ve aryepiglottik plikay1
tutan tizeri diizglin pembemsi renkli bir Kkitle
saptandi. Kitleden aliman biyopsinin histopato-
lojki incelenmesi sonucunda amiloidozis teshis
edildi. Tim laboratuvar ve radyolojik tetkikler,
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gingiva ve rektum biyopsileri normal degerlendi-
rildi. Kitle endolaringeal yolla c¢ikarildi. Postope-
ratif 3, gilinde sifa ile taburcu edilen hastanin 4.
aydaki kontroliinde niiks goriilmedi.

OLGU 3 :

D.A., 45 yasinda, kadin. 19.10.1991 tari-
hinde 1 yildir devam eden ses kisikligi yakinma-
st ile klinigimize bagvurdu. Larinks muayenesin-
de her iki band ventrikiilde {izeri diizgiin muko-
za ile ortiilii kitle ve sag kord vokalde 6n ve orta
1/3 birlesim yerinde nodul saptandi. Nodul ek-
size edildi ve kitleden biyopsi alindi. Biyopsi ma-
teryalinin  histopatolojik  incelenmesi  sonucu
amiloidoz tanist kondu. Sekil - 1'de goriilen his-
topatolojik preaparatta psodostratifiye silyali ko-
lumnar epitel altinda, subepiteliyal alanda genis
olarak homojen eozinofilik boyanan amorf bir
materyalin varligt ve serdmiikéz glandlar izlen-
mektedir. Yapilan amiloid boyamasi ilede homo-
jen eozinofilik amorf materyalin metakromatik
boyanma gosterdigi tespit edilmistir. Tiim labo-
ratuvar ve radyolojik tetkikler, gingiva ve rek-
tum biyopsisi normal degerlendirildi. Kitle endo-
laringeal yolla ¢ikarildi. 3 aylik takiplerde niiks
saptanmadi.
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Sekil 1 : Epitel altinda, homojen. eozinofilik boyanma goste-
ren amorf gortiniimde materyal birikimi. (HE x 100)

TARTISMA

Laringeal amiloidozis larinksin tiim benign
lezyonlarinin %1'den daha azimi olusturan nadir
goriilen bir hastaliktir (3, 5). Solunum sistemin-
de lokalize amiloidozis i¢in en sik tutulan yer la-
rinkstir. 235 olguluk ist ve alt solunum yollari
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lokalize amiloidozisinde larinks tutulumu %75
olarak bildirilmektedir. Larinks icinde siklik si-
rasina gore en sik tutulan bolgeler vokal kord-
lar, ventrikiiller, band ventrikiiller. aryepiglottik
plikalar ve subglotiik alandir (5).

Hastalarda en yaygin goriillen semptom ses
kisikligidir. Hastalar zaman zaman dispne ile
bas vururlar. Hemoptizi ve disfaji nadirdir (3, 5).

Symmers'in  1956'da amiloidozis i¢in Oner-
digi orjinal klasifikasyonu; 1) primer amiloido-
zis, 2) sekonder amiloidozis, 3) multiple myelo-
ma ile birlikte olan amiloidozis, 4) herediter ve-
ya familyal amiloidozistir (3, 5). Primer jenerali-
ze amiloidozis, predispozan bir hastalik olmaksi-
zin amiloidin mezankimal dokular, dil, kalp ve
gastrointestinal sistemde birikmesidir. Sistemik
amiloid formunda belirgin olarak beklenen ya-
sam siliresi kisalmaktadir. Lokalize amiloidde
g0z, major ve mindr tikriikk bezleri, burun, pa-
ranazal orofarinks, la-
rinks, trakeabronsiyal yol ve dudak tutulum
yerleridir. Sekonder amiloidozis tiiberkiiloz veya
romatoid artrit gibi kronik destriiktif hastalikla
birliktedir. Amiloid retikiiloendotelyal dokudan
zengin organlarda depolanir (5).

siniisler, nazofarinks,

Amiloid fibrilleri Onceleri amiloidin  tiim

formlarinda  benzer olarak  diisiinilmiis  fakat
prekiirsorlerden
dogdugu bilinmektedir. Glenner 1980'de fibril

cesitlerini su gekilde klasifiye etmistir (3).

bugiin birgok sayida iligkisiz

1) AL : Larinks gibi primer ve organa sinirli
amiloidlerde bulunan N-terminalli immiinoglo-
biilin hafif zincirler

2) AA : sekonder formlarda bulunan idanti-
fiye edilememis yan degismez polipeptid

3) AF : familyal formlarda bulunan preal-
bumin

4) AS : senile depozitlerde bulunan preal-
bumin

5) AE : APUD tiimorlerin hormonal prekiir-
sorleri

Glenner tarafindan Onerilen, bugilin gecerli
olan klasifikasyon fibriler igerige goze diizenlen-
mis ve bu klasifikasyon yoluyla klinik prezen-
tasyon ortaya konmustur. Bu yeni Kklasifikas-
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yonda, larinks amiloidi organa smirli ve Inmmii-
nosit orjinli olarak klasifiye edilmektedir (3). Lo-
kalize amiloid proteininin primer amiloidin (AL)
kine benzer bir fibril tipine sahip oldugu ileri sii-
rillmektedir (1, 3).

Laringeal amiloidozisin sistemik amiloidozi-
sin bir komponenti olabilecegi ve sistemik ami-
loidozis gelisiminde ilk tutulan bdlge olabilecegi
fakat bunun c¢ok nadir oldugu bildirilmektedir
4).

Amiloidin direk muayenede tipik goriinimi
iizerindeki mukozada ilserasyon olmaksizin
mumsu, transliisen san veya sari-gri renkli sis-
kinliktir (5). Amiloidozisin tanisi biyopsi mater-
yalinin histolojik incelenmesi ile yapilmaktadir.
Amiloid 151tk mikroskobu altinda homojen ve
amorf gozikiir. Amiloid kongo kirmizisi boyama-
st ile polarize mikroskop altinda yesil-sar1 refle
verir (6). (Sekil - 2)

Sekil 2 : Materyalde Kongored boyaswla pozitif boyarumea.
(X40)

Laringeal amiloidozisin klinik olarak ayirici
tanisinda verriikdz karsinom, mikzomatdz polip,
l6koplaki, squamoéz karsinom ve duktal kistler
dustntlmelidir, Histolojik olarak, hyalinize la-
ringeal polip laringeal amiloidozise benzer ola-
rak gozukebilir (3).
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Laringeal amiloidozisin tedavisi tikanan ha-
va yolunu agmak i¢in basit cerrahi girisimle ma-
teryalin ¢ikarilmasidir. Temel ana tedavi endos-
kopik eksizyondur ve ¢ogu olguda bu tedavi sek-
li yeterli goriinmektedir. Amiloidin yogun, Kkitle-
nin biiyikk oldugu durumlarda laringofissiir ge-
rekebilecegi bildirilmektedir (4, 6, 7].

Olgularimizin her ii¢iinde de oOncelikle en-
dolaringeal yoldan miidahale edilmis ancak bir
olgumuzda kitlenin biiyiikliigi nedeniyle larin-
gofissiir gerekmistir.

Medikal tedavi olarak lokal ve sistemik ste-
roidlerin ve radyoterapinin kullanimi efektif ol-
mamistir, bundan dolayr da Onerilmemektedir
(2,4,6,7).

Son yillarda karbondioksit lazer tedavisi
hem lokalize hemde yaygin laringeal amiloido-
ziste basartyla kullanilmigs ve oOnerilmektedir (2,
7).

Rekiirrensler birkag yildan sonra ortaya ¢i-
kabilmektedir, bu yiizden olgularin uzun siireli
takibi gerekmektedir (2).
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