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Isitme azlig1 ve ses kisikliga yapan ender bir patoloji:
Nazofaringolarengeal amyloidozis

Y. Toplu, R. Bentli, S. Can, E. Samdanci, A. Kizilay

A rare pathology that cause of hearing loss and deafness:
Nasopharyngolaryngeal amyloidosis

Amyloidosis is a disease that characterized by deposition of an
abnormal fibrillary protein in the extracellular area of various
tissues and organs. It is more commonly seen in males and in
the over 40 age period. Even though immunologic factors are
under an immense suspicion, its etiology is still unknown. Amy-
loidosis is observed in 3 groups as primary systemic amyloidosis,
secondary systemic amyloidosis and localized amyloidosis ac-
cording to its prevalence. Amyloidosis is demonstrated in sys-
temic form generally, but it may be found as localized form in
some organs very rarely. Larynx is the most common involved
site of localized amyloidosis. In this paper we described very
rare form of localized amyloidosis; rhinonasopharingolaryngeal
amyloidosis that hasn’t been defined in our country previously.
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Ozet

Amiloidoz farkli doku ve organlarin ekstraselltler boslugunda
anormal fibriler yapida protein birikimi ile karakterize bir hasta-
liktir. Bu hastalik genellikle erkeklerde goralar. Herhangi bir yas
grubunda goérilebilmesine ragmen 40 yas Uzerinde gordlme ih-
timali daha yuksektir. immunolojik faktérlerden stiphelenilse de
amyloidozun kesin nedeni hentz bilinmemektedir. Amyloidoz;
Primer sistemik amyloidoz, sekonder sistemik amyloidoz ve loka-
lize amyloidoz olmak Uzere 3 gruba ayrilir. Amiloidozun genellikle
sistemik formu goraldr, fakat cok nadiren de olsa bazi doku ve
organlarda lokalize formuda gorulebilir. Lokalize amiloidozun en
stk goraldiigu organ larenkstir. Biz bu yazida lokalize amiloidozun
cok nadir goérilen bir formu olan ve tlkemizde daha dnce tanim-
lanmamis rinonazofaringolaringeal amiloidozu sunduk.

Anahtar Sozciikler: Serdz otit, Ust solunum yolu, amyloidoz.
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Giris

Amiloid, viicutta herhangi bir doku veya organda
ekstraselliiler olarak depolanan ve ¢ozuntrligi olma-
yan fibriler protein yapisinda bir maddedir. Onceleri bi-
riken bu maddenin nisasta yapisinda oldugu sanildigin-
dan dolay1 “amyloid“ olarak adlandirilmustir. Erkeklerde
ve 40 yas tzeri donemde daha sik gorilmektedir. Her

ne kadar immunolojik faktorlerden yogun bir sekilde
stiphelenilse de etyolojisi belirsizligini korumaktadir.!

Amiloidoz yayginligina gore; primer sistemik amiloi-
doz, sekonder sistemik amiloidoz ve lokalize amiloidoz
olarak 3 grupta incelenmektedir. Lokalize amiloidoz, sis-
temik tutulum olmaksizin viicudun herhangi bir bolge-
sinde amiloid depolanmasidir. Lokalize amiloidoz en sik
akciger ve larenkste gorulur. Bas-boyunda amiloidozun
en stk gorildigl yer ise larenkstir.
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Lokalize amiloidoz ¢ok nadir goriiliir. Ulkemizde su
ana kadar birkag¢ adet lokalize amyloidozis olgusu rapor
edilmistir.>® Bu yazimizda isitme azligi ve ses kisikligi-
na yol acan ve tlkemizde daha 6nce tanimlanmamis
rinonazofaringolarengeal amiloidoz olgusu sunuldu ve
literattir bilgileri gbzden gecirildi.

Olgu Sunumu

Kirk sekiz yasinda sigara icen erkek hasta, birkag
yildir mevcut olan ve son donemlerde giderek artan isit-
me azlig, ses kisikligi ve ara ara nefes darlig: sikayetleri
ile hastanemize basvurdu. Daha 6nceden yakinmalart
nedeniyle sik stk semptomatik tedaviler uygulanan has-
tanin sikayetleri tam ge¢cmemis. Hastanin 6zgecmisinde
25 yil glinde 1 paket sigara kullandis, ek bir hastaligi-
nin olmadigt, soy gecmisinde ise herhangi bir 6zelligin
olmadigi saptandi. Hastanin yapilan muayenesinde bila-
teral ser6z otit ve orofarenkste bilateral lateral farengeal
bandlarda yukardan asagiya uzanan sarimst amyloid bi-
rikimleri goriilda. Yapilan fleksible nasofaringolaringos-
kopik bakida bilateral olarak alt konka arka kuyrugun-
dan baslayan nazofarenks, farenks, supraglottik larenks
ve trakea st halkalarina kadar devam eden sarimtrak
renkte submukozal amyloid depolanmalar: izlendi (Re-
sim 1, 2). Hastanin ¢ekilen toraks tomografisinde trake-

Resim 1.

Alt konka kuyrugu ve nazofarenkste amyloid depozitleri.

obronsial agacin normal oldugu izlendi. Diger sistemle-
rinin muayenesi ve tetkikleri normaldi.

Genel anestezi altnda rekiirren ser6z otit ataklar
nedeniyle kulaklara ventilasyon tipi tatbiki, nazofa-
renks ve larenksteki amyloid depozitlerinin traglanmasi
islemleri yapildi. Eksize edilen depositlerin histopato-
lojik incelemesi amiloidoz olarak rapor edildi (Resim
3, 4). Sistemik amiloidozdan ayirict tanist i¢in tam kan
sayimi, karaciger fonksiyon testleri, bobrek fonksiyon
testleri, Bence-Jones proteinini iceren idrar tetkikleri, ro-
matolojik, nefrolojik ve kardiyolojik incelemeler yapild.
Sistemik amiloidoz diistindiirecek herhangi bir bulguya
rastlanilmadi. Cerrahi sonrasinda hastanin isitme azligi,
ses kisiklig1 sikayetlerinin gectigi, cerrahi traslama yapi-
lan amyloid depositlerinde tekrarlama olmadigi, cerrahi
uygulanmayan diger depozitlerin ise boyutlarinda ki-
cilme oldugu saptandi. Hastanin diizenli olarak aylik
kontrolleri devam etmektedir.

Tartisma

Amiloidin kimyasal olarak iki esas yapist vardir. Bun-
lardan biri “amyloid light chain” (AL) denilen imming-
lobulin hafif zincirden, digeri ise “amyloid-associated”
(AA) seklinde tanimlanan nonimminglobulin protein-
den meydana gelmektedir.® AL primer sistemik amiloi-
dozis'de, AA sekonder sistemik amiloidozis’de gorilir.
Amiloidozun 3 degisik formu mevcuttur. ilki; primer

Resim 2.

Larenks gorilen submukozal sarimsi amyloid plaklari.
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Resim 3.

Solunum epiteli altinda eozinofilik amorf madde ve plazma
hicre infiltrasyonu. H-E x200.

A b ..‘.'lt"u'i "*J . :

Resim 4.  Amiloid pozitif boyanma. Kristal Violet x400.

sistemik amiloidoz formu olup, altta yatan herhangi
bir sistemik hastalik yoktur. ikincisi; sekonder sistemik
amiloidoz formu olup, romatoid artrit, bronsektazi, ti-
berkiiloz gibi kronik enfeksiyonlarda ve multipl miye-
lom gibi sistemik hastaliklara sekonder olarak gelisir.

Uclinciisti ise lokalize amiloidoz formudur ve genellikle
primer bir amiloidoz formu olup sistemik tutulumla bir-
likte olmasi ¢cok nadirdir. Siklikla AL tipi amiloid biriki-
mi gorilir” En sik LA goriilen bolgeler kord vokaller,
band vokaller ve ventrikiillerdir.® LA diger formlara gore
daha nadirdir.’ Sistemik formda sagkalim ortalama 5 ile
15 ay arasindadir, lokalize formda ise sagkalim streleri
cok uzundur.'®

Amiloidoz viicudun bircok boélgesini paptl, nodiil
veya plak tarzinda tutan degisik alt tipleri olan bir has-
taliktir. Bas ve boyun bdélgesinde gortilen formu lokalize
tutulum seklidir.”!* Hastalik, depolanma bolgesine gore;
burun tikanikligi, basagrisi, yutma problemleri, ses ki-
siklig1 ve nefes darlig1 gibi sikayetlere neden olabilmek-
tedir. Bizim olgumuzda alt konka arka kuyrugu tutulu-
muna bagli olarak ara ara burun tikaniklig1, nazofarenks
tutulumuna sonucu gelisen rekiirren ser6z otitis media-
ya bagli isitme azlig: ataklari, lateral farengeal bandlarin
tutulumuna bagli ara sira yutmada takilma hissi, larenks
ve Ust trakeal halkalarin tutulumuna bagl ara ara nefes
darligi ve ses kisikligi sikayetleri mevcuttu. Tekrarlayan
ser¢z otit ataklart icin hastaya ventilasyon tipt tatbiki
ve nazofarenksteki depozitlerin traslanmasi cerrahisi,
nefes darlig1 ve ses kisikligt icin ise larengeal depozitle-
rin traslanmasi cerrahisi yapildi. Bu cerrahi yaklasim ile
hastanin tekrarlayan sikayetleri giderildi.

Anamnez ve muayene tanida yardimct olmakla bir-
likte hastaligin kesin tanisi lezyondan alinan numune-
lerin hemotoksilen eozin boyasi, kongo kirmizisi, kris-
tal viyole gibi 6zel boyama yontemlerinin kullanildigi
histopatolojik incelenme ile konulur. Dokunun kongo
kirmizist ile boyanip polarize 1sikta ¢ift kirma 6zelliginin
gortilmesi altin standarttir.’? Sistemik amiloidoz ayirict
tanist icin hemogram, karaciger fonksiyon testleri, bob-
rek fonksiyon testleri, ekokardiyografi gibi kardiyak tet-
kikler, serum ve idrarda Bence Jones Proteini tayini ve
rektum/karin bolgesinden biyopsiler yapilir.'™" Olgu-
muzda rektum/karin biyopsisi hari¢ diger tim tetkikler
yapildt ama sistemik amiloidoz tanist koyacak herhangi
bir bulguya rastlanilmadi. Ayrica trakeobronsial tutu-
lumu ekarte etmek amaciyla cekilen toraks CT’sininde
normal oldugu goruldi.

Amiloidoz tedavisinde uzun ve dizenli takip esligin-
de medikal ve cerrahi secenekler mevcuttur. Sistemik
AL amiloidozun medikal tedavisinde amiloid énmadde-
lerinin tretimini engellemek amaciyla yiiksek doz dek-
sametazon ve melphalon kullanimi 6nerilmektedir. AA
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amilodozun medikal tedavisinde ise altta yatan primer
hastaligin tedavisinin hastaligin regresyonunda 6énemli
oldugu saptanmustir. Lokalize amiloidozda ise mikrola-
ringoskopik eksizyon, CO2 lazer ve Nd-YAG lazer gibi
cerrahi yontemler basartyla kullanilmaktadir.'' LA teda-
visinde irradyasyon, kemoterapi ve steroid kullanimi
cok yararli bulunmamustir.” LA’da tedaviye ragmen sik
niiks gortlmektedir. Soguk bicak eksizyonu yontemi ile
tedavi edilen hastalarda CO, lazere oranla daha az niiks
gortlmustiir® Literatiirde LA'un tedavisiz kendiliginden
regrese oldugunu gosteren sadece bir calisma mevcut-
tur.® Ayrica biyopsi sonrast lezyonlarin gerileyebildigi
de gosterilmistir.”* Ulkemizde daha 6nce tanimlanma-
mis rinonazofaringolarengeal amyloidozlu olgumuzun
yapilan takiplerinde eksize edilen alanlarda yenileme
olmadigi, eksize edilmeyen alanlarda da depozitlerde
kiictilme oldugu izlendi.
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