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Olgu Sunumu / Gase Report

Lokalize larengeal amiloidozis: Olgu sunumu

Localised laryngeal amyloidosis: a case report
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Amiloidozis, anormal ekstraseliiler protein birikimi ile karak-
terize edilen bir patolojidir. Larenks kaynakli amiloidozis nadi-
ren sistemik hastalikla iliskilidir. Bu yazida, klinigimize bogaz
agrisi, ses kistkligi ve yutma giicliigii yakinmasiyla bagvuran
larengeal amiloidozisi olan 64 yasinda bir kadin olgu sunuldu.
Fizik muayenesinde, sag aritenoid kikirdaktan kaynaklanip sol
aritenoid kikirdaga uzanan ve altta sag bant ventrikiile ilerleyen
yaklagik 1x1 cm boyutlarinda sarimsi renkte lezyon izlendi.
Kitle genel anestezi altinda mikrolaringoskopik yaklagimla
cikarildi. Histopatolojik inceleme sonucu amiloidozis olarak
degerlendirildi. Larengeal amiloidozis, ses kisikligi veya yutma
zorlugu tanimlayan hastalarda ayirici tanida akilda tutulma-
lidir. Lokalize larengeal amiloidozis tanisi konulmadan énce
hastalar sistemik hastalik acisindan aragtirilmalidir. Cerrahi
sonrasinda niiks siklig1 nedeniyle hastalar diizenli olarak takip
edilmelidir.

Anahtar sézciikler: Amiloidozis; ekstraseliiler protein; larenks.

Amiloidozis, anormal ekstraseliiler protein birikimi
ile karakterize bir patolojidir.! Amiloidozis nadir gori-
len bir bozukluktur ve yillik insidansi 1 milyonda 5-10
kisidir.”! Patogenezi ile ilgili farkli gériigler olmasina rag-
men amiloidozisin gergek nedeni glinimiizde tam olarak
bilinmemektedir. Olgularin yaklagik %20’si bas boyun
bolgesinde lokalizedir.® Hastaligin primer formunda
monoklonal plazma hiicre cogalmasi; sekonder formunda
ise kronik enflamasyon hakimdir.! Larenksin lokalize
amiloidozisi nadir goriilmektedir ve erkeklerde daha stk
izlenmektedir.>*) Bag boyundaki diger bolgelerin aksine

ABSTRACT

Amyloidosis is a pathology that is characterized by abnormal
extracellular protein deposition. Isolated laryngeal amyloidosis
is rarely associated with systemic disease. In this article, we
present a 64-year-old female case who was admitted to our
clinic with complaints of sore throat, hoarseness and dysphagia.
At physical examination, a yellowish lesion about 1x1 cm was
viewed, which was originated from right arytenoid cartilage
and reached left arytenoid cartilage, and then right ventricular
fold. The lesion was excised with microlaryngoscopic approach.
It was evaluated as amyloidosis at the histopathologic
examination. Laryngeal amyloidosis should be kept in mind
in differential diagnosis of patients with complaints of sore
throat and hoarseness. Patients should be investigated in terms
of systemic disease before the diagnosis of localized laryngeal
amyloidosis. Patients should be followed up regularly due to the
recurrence frequency after the surgery.
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larenks kaynakli amiloidozis nadiren sistemik hasta-
Likla iligkilidir. Larenks kaynakli amiloidozis benign
larenks tiimorlerinin %1’den azini olusturur.’) Genellikle
40-60 yas arasinda gorilmektedir ve erkek/kadin oram
2/1.4tiir. 19

Yerlesim yerine goére degismekle birlikte hastalar,
seste bogukluk, ses kistklig1, yutma giicligi veya lokal
agr1 yakinmasiyla bagvurabilir. Nadiren biyik tiimoérler
solunum sikintisina neden olabilir ve trakeotomi gerekti-
rebilir. Amiloidozis larenkste en sik ventrikiil, ventrikii-
ler bant ve vokal kordlarda gorilmektedir.
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Sari1 ve ark. Lokalize larengeal amiloidozis

Sekil 1. Her iki aritenoid kikirdaktan baglayip sagda alta uzanan
kirli beyaz-sar1 renkte nodiiler lezyonun laringoskopik
gorintimi.

Bu yazida, histopatolojik inceleme sonucunda larenk-
ste yerlesik amiloidozis saptanan kadin hastada, lezyonun
yerlesim yeri ve boyutu nedeniyle literatiire katk: saglaya-
cagini disiindigimiiz bir olgu sunuldu.

OLGU SUNUMU

Altmig dort yaginda kadin hasta, uzun stiredir devam
eden ve son yedi gindiir giderek artan bogaz agrisi, ses
kisiklig1 ve yutma zorlugu yakinmasiyla poliklinigimize
bagvurdu. Yapilan indirekt laringoskopik muayenesinde,
sag aritenoid kikirdaktan baglayip sol aritenoid kikirdaga
da hafif uzanim gosteren ve altta sag bant ventrikile iler-
leyen yaklasik 1x1 cm boyutlarinda sarimsi renkte lezyon
izlendi (Sekil 1). Boyun muayenesinde ele gelen kitle tes-
pit edilmedi. Hastanin arka-6n akcigar grafisinde patolo-
ji saptanmadi. Hastanin muayenesinde lezyonun larenkse
sinirli olmasi ve boyunda ele gelen kitle tespit edilme-
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Sekil 2. Periglandiiler alanda belirgin olmak {izere stromada
amiloid birikimi (H-E x 200).
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mesi nedeniyle kontrastli bilgisayarli tomografi (BT)
veya kontrastli manyetik rezonans goriintileme (MRG)
incelemesi istenmedi. Hastaya larenkste kitle 6n tanisiyla
ameliyat planlandi. Hasta yapilacak islem hakkinda bil-
gilendirildi ve bilgilendirilmis hasta onami alindi. Kitle
genel anestezi altinda mikrolaringoskopik yaklagimla
cikarildi. Ameliyat sonrasi yakinmasi olmayan hasta
taburcu edildi. Cikarilan kitle histopatolojik incelemeye
gonderildi. Histopatolojik olarak stromada periglandii-
ler, interstisyel ve perivaskiiler alanda eozinofilik amorf
madde birikimi izlendi (Sekil 2). Histokimyasal calig-
mada Kristal Viyole ve Kongo kirmizisi ile s6z konusu
maddenin amiloid oldugu saptand: (Sekil 3). Takiben
sistemik amiloidozis agisindan hastaya ek incelemeler
yapildi. Tam kan sayimi, eritrosit sedimentasyon hizi,
bobrek ve karaciger fonksiyon testlerini iceren biyokim-
yasal incelemeler normal sinirlardaydi. Bu bulgularla
hasta izole larengeal amiloidozis olarak degerlendirildi.
Ameliyat sonrasi altinci ayinda tekrar muayene edilen
hastada niiks saptanmad.

TARTISMA

Amiloid terimi ilk kez 1854’te Rudolf Virchow!?! tara-
findan dokularda iyotla boyanan nigasta benzeri materyal
icin kullamilmigtir. Bir¢ok protein formu amiloid fib-
rilleri olugturabilir. Amiloidozisin tipi, amiloidojenik
proteinin ¢esidi ve amiloid depozitlerinin dagilimina
gore lokalize veya sistemik olarak siniflandirilir. Sistemik
formunda amiloidojenik protein, birikimin oldugu alan-
dan uzak yerlerde de uretilmektedir. Tersine lokalize
hastalikta amiloidojenik protein sadece birikimin oldugu
yerde tretilmektedir.”) Lokalize larengeal amiloidozisin
patogenezi net olarak bilinmese de giinimuzde iki goris
on plana ¢ikmaktadir. Bir goriige gore, enflamatuar anti-
jenlere karg1 plazma hiicre reaksiyonu gelismektedir ve
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Sekil 3. Periglandiiler ve perivaskiiler alanda belirgin olmak
tizere stromada amiloid birikimi (Kristal viyole boyas,

x200).
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patolojik caligmalarla mikst poliklonal plazma hiicreleri-
nin amiloid doku ile birlikteligi desteklenmistir.’! Daha
fazla kabul gbren gorlige gore, viicudun mukoza iligkili
lenfoid dokuda plazma hiicreleri tarafindan yapilan kisa
zincirlerin temizlenmesindeki yetersizligi sonucu amiloid
birikimi olmaktadir.”! Larengeal amiloidozis lokalize bir
amiloid depolanmasidir ve hafif zincir (AL) monoklonal
depozit birikimiyle karakterizedir.

Hastalik genellikle erkeklerde ve erigkinlerde gori-
lir. Nadiren ¢ocuklarda da gériilebilir. Klinik gériiniim
hastaligin yerlesim yerine gore degismektedir. Larenkste
hastaligin en stk gozlendigi yerler, ventrikil, ventrikiler
bantlar ve vokal kordlardir.*” Bizim olgumuzda lezyon
sag aritenoid kikirdak ile sag ventrikiler bant arasin-
daydi. Sol aritenoid kikirdakta da hafif tutulum vardi.
Hastalarin en sik bagvuru yakinmas: seste bogukluk veya
kisiklik ve yutma zorlugudur. Hastanin bize bagvuru
yakinmasi bogaz agrisi, yutma glcligi ve ses kisikli-
giydi. Yerlesim yeri ve semptomlarindan dolay: larengeal
amiloidozisin ayirict tanisi 6nemlidir. Ayirict tanida,
larengosel, lipom, hemanjioma, nérofibroma, rabdomi-
yosarkom, leiyomiyosarkom ve diger benign ve malign
larenks timérleri digintlmelidir."” Bu amagla BT ve
MRG hastaligin yayilimini ve dogasini degerlendirmede
faydalidir. Sundugumuz olguda lezyon larenkste sinirli
idi ve boyunda ele gelen kitle tespit edilmedi. Bu ytizden
BT veya MRG istenmedi. Ancak ayirici tani agisindan
BT, gerekirse MRG yapuilabilirdi. Bu da bu olgu ile ilgili
sunumumuzun eksik kismini olugturmaktadir. Ayrica
sistemik amiloidozis agisindan bu incelemelere ilaveten
tam kan sayimi, eritrosit sedimentasyon hizi, karaciger
ve bobrek fonksiyon testleri ile protein elektroforezi

yapilabilir.

Larengeal amiloidozisin giiniimizde en etkili tedavi
yontemi mikrolaringoskopik yontemle timorin ¢ika-
rilmasidir.’) Bu amagla karbondioksit lazer de kullani-
labilir. Kitlenin cerrahi olarak ¢ikarilmasindaki amag,
mimkin oldugu kadar solunum yolunun fonksiyonel
anatomisini korumaktir. Bununla birlikte cerrahi iglem
mimkiin oldugunca genis yapilmalidir. Clnki literatiir-
de bildirilen olgularin yaklagik yarisinda cerrahinin niiks
nedeniyle tekrarlandigi belirtilmektedir.’) Hastaligin
hava yolunu belirgin derecede daralttigi durumlar-
da vertikal parsiyel larinjektomi tercih edilebilir.!”
Sundugumuz olguda timér direkt laringoskopik yak-
lagimla mikroskop altinda ¢ikarildi. Ek bir tedavi
gerekmedi. Hastanin ameliyat sonrasi altinci aydaki
kontroliinde niiks izlenmedi.

Amilodozisin kesin tanis: histopatolojik ve histokim-
yasal incelenme ile konur. Histokimyasal olarak Kristal
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viyole ile metakromatik boyanma, Kongo kirmizis: ile
polarize 151k mikroskobunda elma yesili refle saptanir.

Sonug olarak, larengeal amiloidozis nadir gérilen bir
patoloji olmasina ragmen ses kisikligi, yutma zorlugu
tanimlayan hastalarda ayirici tanida akilda tutulmalidir
ve lokalize larengeal amiloidozis tanisi konulmadan
once olgular sistemik hastalik agisindan aragtirilmalidir.
Cerrahi sonrasinda niiks sikligi nedeniyle hastalar belli
araliklarla takip edilmelidir.
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