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OLGU SUNUMU

Agiz ve larenkste lipoid proteinozis: Olgu sunumu

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

Dr. Gokhan GUVENER,' Dr. Cumali KOCABAY,' Dr. Giilben Erdem HUQ,
Dr. Serife KARAGI:ILLE,3 Dr. Fatih BORA'

Lipoid proteinozis nadir gérilen, otozomal resesif
gecisli, ciltte, oral kavite ve larenks mukozasinda hi-
yalin materyal birikimiyle karakterize bir hastaliktir.
Yirmi U¢ yasinda kadin hasta ses kisikligi ve agiz
kurulugu yakinmasiyla basvurdu. Fizik muayenede
oral kavite ve orofarenks mukozasinda, larengosko-
pide ise vokal kordlar ve diger larenks yapilarinda
sari renkli papuller lezyonlar gorildi. Oral mukoza
ve vokal kordlardan cikarilan lezyonlarin histopato-
lojik sonucu lipoid proteinozis olarak bildirildi. Ses ki-
sikliginda hafif bir diizelme olan hastanin iki yil son-
ra yapilan kontrol muayenesinde ses kisikliginda ar-
tis ve vokal kordlar tzerinde yeni birikimler gézlendi.
Mikrolarengeal cerrahi uygulandi ve lezyonlar temiz-
lendi.

Anahtar Sézclikler: Ses kisikhgi/etyoloji; larenks hastalik-
lari/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.

Lipoid proteinozis; ciltte, oral kavite ve larenks
mukozasinda hiyalin birikimiyle seyreden nadir go-
rilen bir hastaliktir. Ana semptomu; genellikle ¢o-
cukluk ¢aginda fark edilen larenks tutulumuna bagh
ses kisikligidir. Semptomlar kronik larenjit gibi daha
sik goriilen hastaliklarla karistirilabilir. Hastaligin pa-
togenezi belirsizdir ve tedavi yaklagimi semptomlara
yoneliktir. Larenks tutulumunda mikrolarengeal cer-
rahi ile depozitlerin ¢ikarilmas: gereklidir.

OLGU SUNUMU

Yirmi ti¢ yasinda kadin hasta ses kisiklig1 ve agiz
kurulugu yakinmasiyla bagvurdu. Fizik muayenede
oral kavite ve orofarenks mukozasmi tutan sari
renkte papiiler lezyonlar goriildii (Sekil 1). Indirekt
larengoskopide vokal kordlarin ve diger larenks ya-
pilarinin mukozasinda da benzer lezyonlar varda.
Ayrica goz kapag ve dirsek cildinde benzer lezyon-
lar gozlendi (Sekil 2). Sistemik muayeneler, labora-
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tuvar testleri ve kraniyal bilgisayarli tomografide
patoloji saptanmad.

Oral mukozadaki lezyonlardan alman biyopsinin
ve direkt larengoskopi altinda vokal kordlardan ¢ika-
rilan lezyonlarm histopatolojik sonucu lipoid prote-

lezyonlar. (c) Gingival mukozadaki lezyonlar.

Sekil 1 - (a) Larengeal lezyonlar. (b) Oral kavite mukozasimdaki

inozis olarak bildirildi. Ses kisikhiginda hafif bir diizel-
me oldu. Dermatoloji konsiiltasyonu sonucunda has-
taya, tedavi alternatifleri ve bunlarm olasi etkinlikleri
konusunda bilgiler verildi. Hasta ek bir tedavi isteme-
di ve takip altina alind1. Yaklagik iki yil sonra yapilan
kontrol muayenesinde ses kisikhiginda artig ve vokal
kordlar tizerinde yeni depozit birikimleri goézlendi.
Ameliyat Onerisini kabul eden hastaya mikrolarenge-
al cerrahi uygulandi ve lezyonlar temizlendi. Yapilan
kontrollerde ses kisikliginda ¢ok hafif bir diizelme ol-
dugu goriildii. Hasta gerekli 6nerilerde bulunularak
takip altina alndu.

TARTISMA

Lipoid proteinozis, ¢ok nadir goriilen bir hasta-
liktir. Literatiirde yaklasik 300 kadar olgu bildiril-
mistir."” Otozomal resesif gecislidir ve kadin-erkek
dagilimi esittir. Bildirilen olgularin cogunlugu Avru-
pa kitasindandir. Cildi, oral kavite ve larenks muko-
zasmi ve diger dokular1 tutabilen hiyalin benzeri
materyal depolanmast ile karakterizedir."” Larenks

e -

Sekil 2 - (a) Goz kapag, (b) dirsek cildindeki lezyonlar.
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Sekil 3 - Stromada ve vaskiiler yapilar etrafinda kuvvetli PAS (+)
hiyalin madde birikimi (PAS x 200). PAS: Periodic acid-schift.

mukoza infiltrasyonuna bagl ses kisiklig1 siklikla ilk
klinik bulgudur. Deri lezyonlar1 genellikle sonradan
veya es zamanl olarak goriiliir. Ses kisikligr erken
cocukluk doneminden itibaren baslar ve hastanin
yasami1 boyunca ilerler.*”

Ilk kez Siebenmann tarafindan 1908 yilinda, ses
kisikligiyla birlikte oral mukoza ve ciltte hiyalin
madde infiltrasyonu sonucu sar1 nodiillerle seyre-
den bir sendrom olarak tanimlanmustir.” Urbach ve
Wiethe 1929’da hastaligin klinik temellerini ve histo-
lojik bulgularmi “hyalinosis cutis et mucosea” adiy-
la belirlemislerdir.”

Histopatolojik olarak epidermiste hiperkeratoz
ve diizensiz akantoz goriiliir. Dermis kalinlagmustir,
onceleri damar cevrelerinde odaklar halinde, sonra-
lar1 bant halinde hiyalin birikim saptanir. Bir miktar
yag birikimi de buna eglik eder."*" Hastaligin pato-
genezi bilinmemektedir. Enzim defektleriyle iliskili
lizozomal depo hastaliklarina benzer karakteristik
ozelliklere sahip oldugu diistiniilmektedir (Sekil 3)."

Hastali§in prognozu iyidir ve normal yasam sii-
resini etkilemez. Ancak larenks tutulumunda ses ki-
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sikligr yasam kalitesini olumsuz etkiler. Olgularm
yaklasik yarisinda bilgisayarl tomografide intrakra-
niyal kalsifikasyonlar goriilmektedir.”” Pitiiiter fos-
sa lizerinde veya temporal lobda bildirilen bu kalsi-
fikasyonlar kimi yazarlarca patognomonik bulgu
olarak degerlendirilmis ve eslik eden davranis bo-
zukluklarindan sorumlu tutulmustur.””

Tedavide topikal kortikosteroidler ve oral dime-
til sulfoksid denenmis ancak etkin bulunmamistir.”
Larenks lezyonlarinda tedavi mikrolarengeal cerra-
hi yontemiyle depozitlerin ¢ikartilmasidir. Hastali-
gin kronik seyri nedeniyle tekrarlayan mikrolaren-
geal cerrahi girisimleri gerekebilir ve arzu edilen ses
kalitesine bu yolla ulasilabilir.

Bu nadir goriilen hastalifin, ozellikle ses kisikli-
giyla basvuran geng hastalarda ayiric1 tanida goz
oniinde bulundurulmas: gerektigi kanisindayiz.
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