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Primer Laringeal Amiloidoz: Olgu Sunumu
Primary Laryngeal Amyloidosis: A Case Report
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OZET

Laringeal amiloidoz, retiliiloendotelyal sistem tarafindan salgilanan amiloidin ekstraseliiler matrikste birikimi ile olan bir du-
rumdur. Immiinoglobiilinlerin hafif zincirini iireten genin bozulmasiyla kalitimsal olarak gelisen sistemik formlari oldugu gibi,
sadece larinkste yerlesmis lokal formlar: da bulunmaktadir. Bu makalede klinigimize ses kisiklig1 sikayeti ile bag vuran primer
laringeal amiloidozlu hasta literatiir bilgileri 1s1§1nda tartigilmigtir.

Anahtar Kelimeler
Larinks, primer amiloidoz

ABSTRACT

Laryngeal amyloidosis is a condition which characteristic is the extracellular deposition of amyloid proteins secreted by reticu-
loendothelial system. The systemic form develops due to a genetic defect in the gene which produce the light chain of immu-
noglobuline, and in the localized form like laryngeal amyloidosis it can be seen in any organ. In this article, a case with larynge-
al amiloidozis who applied to our clinic with hoarseness was discussed, reviewing the literature.
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GiRisS

miloidoz ekstraseltiler fibriler depozitlerin biri-

kimiyle karakterize, nadir idiyopatik bir hasta-
liktir (4, 7). Amiloid interseltiler alanda depolanan,
makroskopik olarak iyot, mikroskopik olarak kris-
tal viyole ve kongo kirmizisi ile spesifik boyanma
paternleri gosteren polipeptid yapisinda hyalen bir
maddedir (17, 12). Kongo kirmizisi ile boyandiginda
normal 151k mikroskobu ile portakal kirmizisi ren-
gi ile taninir; polarize mikroskopta ise karakteristik
yesil ¢ift kirma gosterir (3). Kristal viyole ile metak-
romatik boyanir (10). Klinik olarak etyopatogenez,
organ tutulumunun yayginligi, sistemik veya loka-
lize olmasina gére primer ve sekonder olarak sinif-
landirilir. Bes veya altinci dekattaki erkeklerde daha
sik gortilir (8, 9, 14, 15, 19).

[zole amiloid birikimi {ist solunum yolunda en
sik larinkste bulunur (11, 13, 20, 21). Larinkstede ge-
nellikle primer formda tutulma olur. Siklikla vokal
kordlar tutuldugu icin hasta horlama ve ses kisiklig1
sikayeti ile bagvurur (4, 20).

Bu yazida klinigimize ses kisiklig1 sikayeti ile
bagvuran primer larinks amiloidozlu bir hasta su-
nulmus ve amiloidoz klinik, tani ve tedavi agisindan
tartisitlmistir.

OLGU SUNUMU

52 yasindaki bayan hasta yaklasik 10 yildir olan
ve son 6 ayda daha da belirginlesen ses kisiklig1 si-
kayeti ile klinigimize bagvurdu. Sigara kullanimi ve
kilo kaybi hikayesi yoktu. Ozge¢misi ve soyge¢mi-
sinde bir ozellik yoktu. Hastanin video laringosko-
pik muayenesinde sol ventrikiil ve kord vokali boylu
boyunca tutan, aritenoide kadar uzanan, subglottik
ilerleme gosteren sert, vejetan kitle izlendi (Resim 1).
Hastaya lokal anestezi altinda direk laringoskopi ya-
pilarak tesbit edilen lezyondan biyopsi alindi. Biyop-
sinin histopatolojik incelemesinde hiperplastik sku-
amoz epitel altinda, genis alanda pembe renkli ho-
mojen madde birikimi izlendi. (Resim 2). Bu madde
icin uygulanan krezil viyole 6zel boyasinda pozitif
boyanma tespit edildi (Resim 3). Hastanin fizik mu-
ayenesinde organomegali veya sistemik hastalik bul-
gusu yoktu. Tam kan, sedimentasyon, kan elektrolit-
leri normaldi. 24 saatlik idrarda protein, sodyum ve
kreatinin degerleri normaldi. Plazma protein elek-
troforezi normaldi. Serolojik testleri otoimmin has-

Resim 1. Sol ventrikil ve kord vokali boylu boyunca tu-
tan, aritenoide kadar uzanan, subglottik ilerleme gos-
teren sert, vejetan kitlenin video laringonkopik gori-
niimi.

Resim 2. (10 biyiitmede) Skuamoz epitel altinda homo-

jen, pembe renkli hyalen birikimi.

Resim 3. (40 biyltmede) Krezil viyole ile amyloid bo-

yanmasl.



talik acisindan negatif geldi. Sistemik tarama ve de-
gerlendirme icin yapilan akciger grafisi, bronkosko-
pi ve lavaj, rektal biyopsi, batin USG (ultrasonogra-
fi), bobrek ve karaciger fonksiyon testleri normaldi.
Muayene ve laboratuvar bulgulari ile primer laren-
geal amiloidozis tanisi konularak eksizyon planlan-
d1. Laringofissiir yontemi ile eksizyon yapilan hasta-
ya gegici trakeotomi agildi. 2 ay sonra trakeotomisi
kapatilan hastanin postop 6 aylik kontroliinde halen
niikse rastlanmadi.

TARTISMA

Ekstraseliiler fibril depozitlerinin olusturdugu
amilodoz hastalarin da bugtine kadar 20’den faz-
la protein tesbit edilmistir (12). Fakat btugiin halen
onemini koruyan 2 tip amiloid yapisi mevcuttur ;
AL (amyloid light chain), AA (amyloid associated)
(6,712, 23).

Amiloidoz lokal ve sistemik olarak iki ana sinifa
ayrilir. Sistemik tutulum daha siktir. Sistemik ami-
loidoz 3 ana gruba ayrilir; Reaktif sistemik amilo-
idoz, immiinosit diskrazileriyle beraber goriilen ve
ailesel amiloidoz (Familial Mediterian Fever, noro-
patik tipler) (2). Yapilan arastirmalarda sistemik tip-
te olan ailesel amiloidozun otozomal resesif ge¢isli
oldugu anlagilmistir (23).

Lokalize amiloidoz, bas boyun bolgesinde en sik
larinkste yerlesir (14, 19). Larinks amiloidozu etyolo-
jisi bilinmeyen, yavas ilerleyen bir durumdur. Larink-
sin benign lezyonlarinin %1 ini olusturur. En sik vo-
kal kordlar ve supraglottik bolge (ventrikiiler band-
lar, ariepiglottik foldlar ) tutulur (19). Ayrica nazal ka-
vite, paranazal siniisler ve dil amiloidozun gortilebil-
digi diger solunum sistemi yapilaridir (14). Ancak bu
bolgeler genellikle sistemik tutulumla beraberdir.

Larinks amiloidozunda semptomlar lokalizasyo-
na gore degismekle beraber, bu vakada oldugu gibi
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en sik ses kisikligi ileri dénemde de dispne goriliir.
Hemoptizi ve disfaji nadir gortlen diger semptom-
lardir (19). Laringoskopide diizgiin yiizeyli, submu-
kozal yerlesimli pembe gri nodiiller goriiliir ve mak-
roskopik olarak malignansi ile karisir. Ancak hika-
yenin uzun streden beri varlig1 6nemlidir. Tani bi-
yopsi ile konulur. Ayirici tanida vokal kord nodiille-
rinde gortlen hyalen birikimlerinden ayirt edilme-
lidir (11). Ancak burada kongo kirmizisi ile boyan-
ma olmaz. Ayrica tiiberkiiloz, lepra, sarkoidoz, we-
gener graniilomatozu gibi kronik graniilamattz has-
taliklarindan biyopsi ile ayirt edilir. Aktinomikoz-
daki silftir graniilleri, sifiliz, trichinosis, leishmani-
asis serolojisi ayirici tanida faydalidir.

Hastaligin sistemik olabilmesi nedeniyle he-
matolojik, renal, respiratuar degerlendirme sarttir.
Anmiloidoz, bulundugu tiim organlarda hayati tehdit
edici olabilir (19). Lokalize formunun prognozu, sis-
temik formuna gore daha iyi olmasina karsin rekiir-
rens daha fazla gorilir (18, 22).

Tedavide lokalize form endoskopik olarak eksize
edilebilir (14). Daha yaygin olanlarda laringofissiir
gerekmektedir (18). Karbondioksit lazer kullanimi-
nin basarist ile ilgili yayinlar da mevcuttur (5, 16, 17).
Kitle tiimiiyle eksize edilemezse rekiirrens mutlaka
olmaktadir ve tim hastalarin niiks agisindan uzun
donem takiplarinin yapilmasi 6nerilmektedir (9, 18,
22). Rekiirrens olan hastalarda tekrarlayan cerrahi
girisimlere ihtiya¢ duyulabilir (20). Masif laringe-
al amiloidozlu vakalarda total larenjektomiye kadar
gidebilen cerrahi girisimler olduguna dair yayinlar
mevcuttur (17). Steroid ve radyoterapi denenmis an-
cak basarili sonug alinamamustir (10).

Sonug olarak laringeal tilsere olmamis lezyonlar-
da amiloidoz akilda tutulmalidir. Laringeal amiloi-
dozun imminohistokimyasinin ve kliniginin daha
iyi anlasilabilmesi icin daha genis serilere ve arastir-
malara ihtiyag vardir.
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