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Nazofarenks, Larenks ve
Trakea Amiloidozu

Nasopharyngeal, Laryngeal and
Tracheal Amyloidosis

OZET Amiloidoz; ekstraseliiler fibriler protein depozitlerinin anormal birikimiyle karakterize,
nadir, idiyopatik bir hastaliktir. Amiloidoz; kalitsal/kazanilmus, lokalize/sistemik, potansiyel 6liim-
ciil/rastlantisal bir hastalik olarak karsymiza ¢ikabilmektedir. Lokalize amiloidozun en sik goriil-
diigii yerler akcigerler ve larenkstir. Amiloidoz, larenkste nadir olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Bu
caligmada, bogazda ses kisiklig1 ve yabanci cisim hissi sik4yetleri ile kliniimize bagvuran ve nazo-
farenks, larenks ve trakea amiloidozu tanisi alan bir olgunun sunulmasi amaglanmustir.

Anahtar Kelimeler: Amiloidoz; nazofarenks; larenks; trakea

ABSTRACT Amyloidosis is a rare, idiopathic disease and is characterised by the accumulation of
anormal extracellular protein. Amyloidosis can be hereditary or acquired, localised or systemic and
potentially lethal or appear as an incidental sign. Localised amyloidosis mostly occurs in the larynx
and lungs. Amyloidosis is rarely seen in the larynx. In this article, We present a patient who applied
to our clinic with symptoms of hoarseness and foreign body sensation in the throat and diagnosed
with nasopharyngeal, laryngeal and tracheal amyloidosis.

Keywords: Amyloidosis; nasopharynx; larynx; trachea

miloidoz, ¢oziilmeyen nitelikteki amiloid protein ile fibrinlerinin

ekstraseliiler alanda, bir veya birden fazla organda depolanmasi ile

goziiken bir patolojidir. Ik kez 1854 yilinda Virhow, amiloid biri-
kimini géstermis ve bu terimi kullanmigtir.! Etiyolojisi tam olarak bilinme-
mekle birlikte; biyokimyasal farklilasma, neoplastik, inflamatuar, genetik
ve iyatrojenik olabilecegi diisiintilmiistiir."* Tani, histopatolojik olarak ko-
nulmaktadir. Isik mikroskobu incelemesinde ekstraseliiler amiloid birikimi
Kongo kirmizisi ile boyanmaktadir.? Polirize 151tk mikroskobu altinda elma
yesili rofle vermektedir.*

Amiloidozun sistemik, lokalize, primer, sekonder, heredofamilyal gibi
cok cesitli siniflandirmalari mevcuttur. En sik kullanilan siniflandirma ise
sistemik ve lokalizedir. Sistemik amiloidozda bobrek, kalp, karaciger, deri,
gastrointestinal sistem, sinir sistemi, endokrin bezler, respiratuar sistem, he-
matopoietik sistem gibi bir¢cok organin tutulumu bildirilmistir. Sistemik
amiloidozun ¢ klinik formu tanimlanmigtir.'> Bunlar; primer idiyopatik
amiloidoz, sekonder veya kazanilmis amiloidoz ve familyal amiloidozdur.
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Primer idiyopatik amiloidozda monoklonal gamo-
pati etiyolojisi tizerinde, sekonder amiloidozda ise
neoplastik ve inflamatuar hastaliklar, osteomiyelit,
lepra, ailesel Akdeniz atesi hastalig: gibi siirecler
tizerinde durulmustur.* Familyal amiloidozda; re-
sesif gecis gosterilmis, enzim defektleri tanimlan-
migtar.!

Lokalize amiloidoz, sistemik amiloidozdan
farkl olarak bolgeseldir ve iyi huylu bir klinik
seyir gostermektedir. En sik tutulumun oldugu
organlar larenks ve akcigerlerdir.® Lokalize
amiloidozun bas-boyun bélgesinde en sik tulum
yaptig1 yer larenkstir.” Bag-boyun boélgesinde la-
renksten sonra tiroid ve parotis bezi, paranazal si-
niisler ve oral kavite gibi bir¢ok alanda tutulum
bildirilmistir.%°

Bu c¢alismada, ayn1 anda nazofarenks, larenks
ve trakea olmak iizere ii¢ bolgede tutulum gosteren
lokalize amiloidoz olgusunun sunulmas: ve litera-
tlir esliginde tartigilmasi amaglanmigtir. Litera-
tiirde, bag-boyun bolgesinde birden fazla alanda
tutulum gosteren az sayida lokalize amiloidoz ol-

gusu bildirilmigtir.” '

OLGU SUNUMU

Yirmi alt1 yagindaki kadin olgu, zorlu entiibasyon
nedeni ile anestezi klinigi tarafindan tarafimiza
konsiilte edildi. Olgunun 6ykiisiinde; dort yildir
nefes darlig1, yutma giicliigii, bogazda takilma his-
sinin mevcut oldugu 6grenildi. Fizik muayene-
sinde; oral kavitede uvula arkasinda soluk renkli
kitle direkt bakida goriildii. Fleksibl endoskopi ile

nazofarenks bakisinda sol torus tubarius komgulu-
gunda, koana arka duvarindan kaynaklanan, uvula
posterior ucuna uzanan sert kitle izlendi. Endosko-
pik larenks muayenesinde; subglottik alanda, pasaji
kismen daraltan, gri renkli kitle gozlendi. Bilgisa-
yarli tomografide; nazofarenks posterior duvarin-
dan koken alan, tuba ve rosenmdiller fossa yoniine
ilerleyen, yaklasik 22x15 mm boyutlarinda solid
kitle, yumusak damak diizeyinde kalsifikasyon ve
trakea posterior duvarinda T1 vertebra diizeyinde
14 mm caph kalsifikasyon bildirildi (Resim 1). Ol-
gudan aydinlatilmis onam alind: ve siispansiyon la-
ringoskopi ve biyopsi planlandi. Tani amach
uygulanan siispansiyon laringoskopide, larenks
subglottik bolgede, trakea posterior duvarinda,
hava pasajin1 %40 daraltan, {izeri normal mukoza
ile kapl1 kabariklik izlendi. Ayni seansta nazofa-
renks muayenesi de yapildi. Her ii¢ bolgedeki kit-
lelerden seri biyopsiler alindi, patoloji sonucu
amiloidoz ile uyumlu geldi (Resim 2, Resim 3,
Resim 4).

Sistemik amiloidoz ayiric1 tanisi i¢in, kardiyo-
vaskiiler, solunum, iiriner, gastrointestinal sistem
taramasi yapildi ve ek sistemik tutulum izlenmedi.
Lokalize amiloidoz tanisi alan olguya ek bir tedavi
onerilmedi. Tki aylik araliklarla takip énerildi.

TARTISMA

Amiloidoz; doku ve organlarda ¢oziilmeyen, 6zel-
likte amiloid fibrin proteinlerinin depolanmasiyla
olugsmaktadir. Bag-boyun bolgesinde lokalize ami-
loidoz nadir gériinmekte olup, genel olarak selim

RESIM 1: Bilgisayarli tomografide nazofarenks, larenks ve trakeada belirgin kitle goriintiisti ve diizensiz sinirlar.
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RESIM 2: Dokular arasinda eozinofilik homojen materyal birikimi, HE, X100.
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RESIM 3: Bag dokusu arasinda amiloid birikimleri, X100.

bir karakter tagimaktadir. Lokal amiloidoz, en sik
bas-boyun bolgesinde larenkste gorillmekte olup,
multifokal olarak larenks diginda trakea ve dil ta-
baninda lokal amiloidoz olgular: bildirilmigtir.?
Nazofarenks, larenks ve trakeada ayni anda gorii-
len lokal amiloidoz vakasi literatiirde az sayida
bildirilmistir.'"” Amiloidoz, bas-boyun bolgesinde
benign seyirli ve yavas ilerleyici bir vasif goster-

mektedir. Amiloidoz bas boyun bélgesinde en sik
larenks gozitkmekte olup, 6zellikle nazofarenkste
¢ok nadir goriilmektedir.' Olgumuzda oldugu gibi
multifokal yerlesim gosteren lokal amiloidoz vaka-
lar1 goriilebilmekte, bu agidan lokal amiloidoz
hastalarinda larenks dis1 bolgelerin (nazofarenks,
trakea, oral kavite gibi) incelenmesi gerekmekte-
dir."”? Ogzellikle lokal amiloidoz ile sistemik
amiloidoz ayrimi agisindan tim sistemler dik-
katle degerlendirilmedir. Sistemik amiloidoz
diistiniilen hastalarda tutulan sisteme gore; abdo-
minal yag aspirasyonu, kemik iligi biyopsisi ve
rektal biyopsi ile tan1 konulmaktadir.?”> Sistemik
tutulumda 6zellikle kalp, bobrek, beyin ve gasto-
intestinal organlarda ciddi fonksiyon bozuklugu
bildirilmigtir ve en sik 6liim nedeni kalp ve bob-
rek tutulumudur.>'®!'* Lokalize amiloidozun na-
zofarenks tutulumunda rekiirrens epistaksis,
burun tikanikligi, ostaki disfonksiyonu ve orta
kulak eftizyonu goriilmektedir.® Larenks tutu-
lumda ise olgumuzda oldugu gibi ses kisiklig: ilk
semptom olarak ortaya ¢ikmaktadir.’

Lokalize amiloidoz, lokal bir nodiil seklinde
olabilecegi gibi, diffiiz submukozal bir kabart1 sek-
linde depolanma gosterebilmektedir. Bunun ya-
ninda, lezyonlarda tipik olarak soluk sari refle

izlenebilecegi bilinmektedir. Ayrica, laringosel sek-
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linde tutulumlarin olabilecegini bildiren yayinlar
mevcuttur.® Lokalize amiloidozu siklikla vokal
kordlar1 ve bant ventrikiilleri tutmakla beraber,
larenksin tiim bolgeleri hastaliga yakalanabil-
mektedir, amiloidoz i¢in 6zel bir tutulum bolgesi
bulunmamaktadir. Olgumuzda subglottik bolgenin
tutulumu mevcuttu.

Laringeal amiloidoz tedavisi agisindan hasta-
nin durumu goéz 6niine alinarak cerrahi tedavi
veya takip yapilabilmektedir. Bununla birlikte,
spontan regresyon olabildigini bildiren yayinlar
da mevcuttur. Amiloidoz tedavisinde Cesare
ve ark., 32 hastalik serisinde, laringo-trakeob-
rongiyal amiloidozis CO2 lazer ve Nd:YAG lazer-
leri basariliyla kullamilmigtir.’® Basut ve ark.,
tan1 koydugu lokalize amiloidoz vakalarinda te-
davisiz izlemde regresyon gosterdigini bildirmis-
lerdir.®

Laringeal kitle ayirici tanisinda géz Oniine
alinmasi gereken tablolar arasinda, laringeal ami-
loidozun da bulunmasi ve siiphe halinde sistemik
tutulum acisindan da gerekli tetkiklerin yapilmasi,
hastanin gereksiz invaziv iglemlerden korunmas:
acisindan 6nemlidir.

Lokalize amiloidoz; bas-boyun bolgesinde
nadir goriilen, benign karakterde ve yavas biiylime
potansiyeline sahip bir hastaliktir. Histopatolojik
olarak tani konulan amiloidoz vakalarinin sistemik

veya lokal ayriminin yapilmasi 6nemlidir. Calig-
mamizda oldugu gibi, multifokal yerlesimli amiloi-
doz hastalar1 mevcut oldugunda, bas-boyun
bolgesinde amiloidoz tanist alan hastalarda rutin
kulak burun bogaz muayenesine ek olarak iist so-
lunum yollari, larenks ve trakeay1 iceren endosko-
pik muayeneler yapilmadir.

Finansal Kaynak

Bu calisma sirasinda, yapilan arastirma konusu ile ilgili
dogrudan baglantis1 bulunan herhangi bir ila¢ firmasindan,
t1bbi alet, gere¢ ve malzeme saglayan ve/veya iireten bir
firma veya herhangi bir ticari firmadan, ¢alismanin deger-
lendirme siirecinde, ¢alisma ile 1lgili verilecek karari olumsuz
etkileyebilecek maddi ve/veya manevi herhangi bir destek

alinmamisgtir.

Cikar Catigmasi

Bu ¢alisma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin
¢ikar catismasi potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite
tiyeligi veya tiyeleri ile iliskisi, danismanlik, bilirkisilik, her-
hangi bir firmada ¢alisma durumu, hissedarlik ve benzer du-

rumlar yoktur.
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