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A¤›z ve larenkste lipoid proteinozis: Olgu sunumu

Lipoid proteinosis in the mouth and laryngeal structures: a case report

Dr. Gökhan GÜVENER,1 Dr. Cumali KOCABAY,1 Dr. Gülben Erdem HUQ,2

Dr. fierife KARAGÜLLE,3 Dr. Fatih BORA1

Lipoid proteinozis nadir görülen, otozomal resesif
geçiflli, ciltte, oral kavite ve larenks mukozas›nda hi-
yalin materyal birikimiyle karakterize bir hastal›kt›r.
Yirmi üç yafl›nda kad›n hasta ses k›s›kl›¤› ve a¤›z
kurulu¤u yak›nmas›yla baflvurdu. Fizik muayenede
oral kavite ve orofarenks mukozas›nda, larengosko-
pide ise vokal kordlar ve di¤er larenks yap›lar›nda
sar› renkli papüler lezyonlar görüldü. Oral mukoza
ve vokal kordlardan ç›kar›lan lezyonlar›n histopato-
lojik sonucu lipoid proteinozis olarak bildirildi. Ses k›-
s›kl›¤›nda hafif bir düzelme olan hastan›n iki y›l son-
ra yap›lan kontrol muayenesinde ses k›s›kl›¤›nda ar-
t›fl ve vokal kordlar üzerinde yeni birikimler gözlendi.
Mikrolarengeal cerrahi uyguland› ve lezyonlar temiz-
lendi.
Anahtar Sözcükler: Ses k›s›kl›¤›/etyoloji; larenks hastal›k-
lar›/patoloji; Urbach-Wiethe lipoid proteinozisi.

Lipoidproteinosis is an uncommon autosomal reces-
sive disorder characterized by accumulation of hya-
line material in the skin, oral and laryngeal mucosa.
A 23-year-old woman presented with complaints of
hoarseness and dryness of the mouth. Yellowish
papular deposits were noted in the oral and laryn-
geal mucosa on physical examination, and in vocal
cords and laryngeal structures during laryngoscopy.
The lesions were removed and histopathologic diag-
nosis was made as lipoidproteinosis. A slight
improvement was obtained in hoarseness. A control
examination after two years showed an increase in
the extent of hoarseness and new deposits in the
vocal cords. The lesions were removed by microla-
ryngeal surgery.
Key Words: Hoarseness/etiology; laryngeal diseases/pathol-
ogy; lipoid proteinosis of Urbach and Wiethe.
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OLGU SUNUMU

Lipoid proteinozis; ciltte, oral kavite ve larenks
mukozas›nda hiyalin birikimiyle seyreden nadir gö-
rülen bir hastal›kt›r. Ana semptomu; genellikle ço-
cukluk ça¤›nda fark edilen larenks tutulumuna ba¤l›
ses k›s›kl›¤›d›r. Semptomlar kronik larenjit gibi daha
s›k görülen hastal›klarla kar›flt›r›labilir. Hastal›¤›n pa-
togenezi belirsizdir ve tedavi yaklafl›m› semptomlara
yöneliktir. Larenks tutulumunda mikrolarengeal cer-
rahi ile depozitlerin ç›kar›lmas› gereklidir.

OLGU SUNUMU

Yirmi üç yafl›nda kad›n hasta ses k›s›kl›¤› ve a¤›z
kurulu¤u yak›nmas›yla baflvurdu. Fizik muayenede
oral kavite ve orofarenks mukozas›n› tutan sar›
renkte papüler lezyonlar görüldü (fiekil 1). ‹ndirekt
larengoskopide vokal kordlar›n ve di¤er larenks ya-
p›lar›n›n mukozas›nda da benzer lezyonlar vard›.
Ayr›ca göz kapa¤› ve dirsek cildinde benzer lezyon-
lar gözlendi (fiekil 2). Sistemik muayeneler, labora-
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tuvar testleri ve kraniyal bilgisayarl› tomografide
patoloji saptanmad›.

Oral mukozadaki lezyonlardan al›nan biyopsinin
ve direkt larengoskopi alt›nda vokal kordlardan ç›ka-
r›lan lezyonlar›n histopatolojik sonucu lipoid prote-

inozis olarak bildirildi. Ses k›s›kl›¤›nda hafif bir düzel-
me oldu. Dermatoloji konsültasyonu sonucunda has-
taya, tedavi alternatifleri ve bunlar›n olas› etkinlikleri
konusunda bilgiler verildi. Hasta ek bir tedavi isteme-
di ve takip alt›na al›nd›. Yaklafl›k iki y›l sonra yap›lan
kontrol muayenesinde ses k›s›kl›¤›nda art›fl ve vokal
kordlar üzerinde yeni depozit birikimleri gözlendi.
Ameliyat önerisini kabul eden hastaya mikrolarenge-
al cerrahi uyguland› ve lezyonlar temizlendi. Yap›lan
kontrollerde ses k›s›kl›¤›nda çok hafif bir düzelme ol-
du¤u görüldü. Hasta gerekli önerilerde bulunularak
takip alt›na al›nd›.

TARTIfiMA

Lipoid proteinozis, çok nadir görülen bir hasta-
l›kt›r. Literatürde yaklafl›k 300 kadar olgu bildiril-
mifltir.[1,2] Otozomal resesif geçifllidir ve kad›n-erkek
da¤›l›m› eflittir. Bildirilen olgular›n ço¤unlu¤u Avru-
pa k›tas›ndand›r. Cildi, oral kavite ve larenks muko-
zas›n› ve di¤er dokular› tutabilen hiyalin benzeri
materyal depolanmas› ile karakterizedir.[1-3] Larenks

fiekil 1 - (a) Larengeal lezyonlar. (b) Oral kavite mukozas›ndaki
lezyonlar. (c) Gingival mukozadaki lezyonlar. fiekil 2 - (a) Göz kapa¤›, (b) dirsek cildindeki lezyonlar.
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mukoza infiltrasyonuna ba¤l› ses k›s›kl›¤› s›kl›kla ilk
klinik bulgudur. Deri lezyonlar› genellikle sonradan
veya efl zamanl› olarak görülür. Ses k›s›kl›¤› erken
çocukluk döneminden itibaren bafllar ve hastan›n
yaflam› boyunca ilerler.[4,5]

‹lk kez Siebenmann taraf›ndan 1908 y›l›nda, ses
k›s›kl›¤›yla birlikte oral mukoza ve ciltte hiyalin
madde infiltrasyonu sonucu sar› nodüllerle seyre-
den bir sendrom olarak tan›mlanm›flt›r.[4] Urbach ve
Wiethe 1929’da hastal›¤›n klinik temellerini ve histo-
lojik bulgular›n› “hyalinosis cutis et mucosea” ad›y-
la belirlemifllerdir.[4]

Histopatolojik olarak epidermiste hiperkeratoz
ve düzensiz akantoz görülür. Dermis kal›nlaflm›flt›r,
önceleri damar çevrelerinde odaklar halinde, sonra-
lar› bant halinde hiyalin birikim saptan›r. Bir miktar
ya¤ birikimi de buna efllik eder.[1,2,4] Hastal›¤›n pato-
genezi bilinmemektedir. Enzim defektleriyle iliflkili
lizozomal depo hastal›klar›na benzer karakteristik
özelliklere sahip oldu¤u düflünülmektedir (fiekil 3).[4]

Hastal›¤›n prognozu iyidir ve normal yaflam sü-
resini etkilemez. Ancak larenks tutulumunda ses k›-

s›kl›¤› yaflam kalitesini olumsuz etkiler. Olgular›n
yaklafl›k yar›s›nda bilgisayarl› tomografide intrakra-
niyal kalsifikasyonlar görülmektedir.[2,6] Pitüiter fos-
sa üzerinde veya temporal lobda bildirilen bu kalsi-
fikasyonlar kimi yazarlarca patognomonik bulgu
olarak de¤erlendirilmifl ve efllik eden davran›fl bo-
zukluklar›ndan sorumlu tutulmufltur.[2,7]

Tedavide topikal kortikosteroidler ve oral dime-
til sulfoksid denenmifl ancak etkin bulunmam›flt›r.[8]

Larenks lezyonlar›nda tedavi mikrolarengeal cerra-
hi yöntemiyle depozitlerin ç›kart›lmas›d›r. Hastal›-
¤›n kronik seyri nedeniyle tekrarlayan mikrolaren-
geal cerrahi giriflimleri gerekebilir ve arzu edilen ses
kalitesine bu yolla ulafl›labilir.

Bu nadir görülen hastal›¤›n, özellikle ses k›s›kl›-
¤›yla baflvuran genç hastalarda ay›r›c› tan›da göz
önünde bulundurulmas› gerekti¤i kan›s›nday›z.
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fiekil 3 - Stromada ve vasküler yap›lar etraf›nda kuvvetli PAS (+)
hiyalin madde birikimi (PAS x 200). PAS: Periodic acid-schift.


