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Ozet / Abstract

Trakeobronsial amiloidoz

Tracheobronchial amiloidosis
Soner Demirbas', Orkide Kutlu?, Abdullah Sakin?

Sistemik tutulum olmadan lokalize pulmoner amiloidozis; nodiiler paran-
kimal opasiteler, diffiz parankimal opasiteler veya trakeobronsial ami-
loidozis (TBA) seklinde goriilebilmektedir. TBA daha ziyade erkeklerde, 5
veya 6. dekatta goriilen bir durum olup, trakeobronsial agactaki bening
lezyonlarin %1 kadaridir. TBA, immun globulin hafif zincirden olusan ami-
loid materyelin submukozal plaklar ve/veya polipoid tiimorler seklinde
birikimi ile karakterizedir ve ilerleyici hastalik sonucu hava yolu obstriik-
siyonuna yol acabilir. Tedavide baslica lazer eksiyonu olmak tzere tekrar-
layan eksizyonel tedaviler agik cerrahiye tercih edilmektedir. Bu yazimizda
lokalize TBA tanisi alan bir erkek olgu nadir gorilmesi sebebi ile sunuldu.

Olgu Sunumu / Case Report

Localized pulmonary amyloidosis without systemic involvement differen-
tiates as nodular parenchymal opacities, diffuse parenchymal opacities,
or tracheobronchial amyloidosis (TBA). TBA is a condition mostly seen in
males aged up to 50-60 years, accounting for approximately 1% of benign
lesions in the tracheobronchial tree. TBA is characterized by the accumula-
tion of the amyloid material comprising immunoglobulin light chain (AL),
which are observed as submucosal plaques and/or polypoid tumors; pro-
gressive form of tracheobronchial amyloidosis can lead to airway obstruc-
tion. Repeated excisional treatments, mainly laser treatment is preferable
to open surgery. Here, we have presented the case of a patient diagnosed
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with the rarely occurring localized TBA.
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Giris

Amiloidozis, fibriler yapida insolubl proteinlerin beta kivrimli tabakalar seklinde ekstraseliiler
alanda birikimi sonucu, dokularda striiktiirel bozukluga bagli organ disfonksiyonu gelismesi du-
rumudur. Amiloidoziste solunum yollarinin tutulmasi oldukca nadir olup, sistemik hastaligin bir
komponenti veya lokalize tutulum seklinde olabilir. Lokalize pulmoner amiloidozis 3 formda;
nodiler parankimal opasiteler, diffiiz parankimal opasiteler veya trakeobronsial tutulum seklinde
olabilmektedir (1).

Trakeobronsial amiloidozis (TBA), trakeobronsial agactaki benign lezyonlarin %1’i kadar olup, iler-
leyici hastalik sonucu hava yolu obstriiksiyonuna yol acabilir (2). Bu yazimizda lokalize TBA tanisi
alan bir erkek olgu nadir gortilmesi sebebi ile sunuldu.

Olgu Sunumu

59 yasinda erkek olgu; nefes darhigi, oksurik, balgam, ates, gece terlemesi ve goglste agrisi
sikayetleri ile basvurdu. 13 yildir zaman zaman olan bu sikayetlerinde 1 ay kadar 6nce gecirdigi
st solunum yolu enfeksiyonu sonrasi artis olmus. Tansiyon arteryel 120/80, nabiz 80/dakika,
ates 36,2. Fizik muayenede solunum sesleri sag bazalde azalmis, diger sistem muayeneleri do-
galdi. Hemogram, idrar tetkiki, aclik kan sekeri, uire, kreatinin, elektrolitler, karaciger enzimleri,
CRP ve sedimantasyon degerleri normal sinirlarda idi. Olgunun 3 kez bakilan sabah balgaminda
ve brons lavajinda asidorezistan basil goriilmedi. Solunum fonksiyon testinde FVC:%78 FEV1:%
94 FEV1/FVC:98 saptandi. PA Akciger grafisinde sag akciger alt zonda diafram komsulugunda
bant tarzinda golge koyulugu mevcuttu (Resim 1). Toraks bilgisayarli tomografisinde (BT) sag
akciger alt lob bazal, superior segment bronslarinda ve sag ana bronsta obstriiksiyon, sag ak-
ciger alt lob mediobazal ve superior posterior segmentlerde pnomoni ile uyumlu olabilecek
imflamatuar degisiklikler mevcuttu. Ayrica mediastende en biyugu subkarinal yerlesimli 13x6
mm ebadinda lenf nodlar izlendi. Bronkoskopisinde trakea ve her iki ana brons, tst lob ve
orta lob bronslarinda beyaz renkli tizeri damarsal yapidan zengin nodiler lezyonlar izlendi
(Resim 2). Sol tist lob ayrim karinasi genislemis, buradaki mukoza odemliydi. Sol alt lob brons
karinasi konsantrik hafif; sag alt lob brons orifisi konsantrik olarak %80 daralmis izlendi, bura-
daki mukoza da diizensiz ve 6demliydi. Buradan alinan forseps biopsi érneklerinde yer yer dev
hiicreleri de iceren graniilom yapilari yaninda aselliiler eozinofilik homojenize madde birikim-
leri gortildi. Bu madde krazil viyole ve congo red ile pozitif ekspresyon gostermesi sebebi ile
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Resim 1. PA akciger grafide; sag akciger bazalinde diyafragma
komsulugunda bant seklinde koyuluk

Y

Resim 2. Trakea ve her iki brons mukozasinda yaygin noduler
depozitler ve alt lob bronsunda konsantrik daralma

Resim 3. Amiloid materyelin kongo red ile boyanmasi; Kongo red x100

amiloidozis olarak degerlendirildi (Resim 3). Olguya yapilan batin
ultrasonografide (USG) organomegali saptanmadi.

Tartisma

Sistemik amiloidozis siklikla primer; plazma hiicre diskrazilerin-
den kaynaklanan immunglobulin lamda hafif zinciri (AL protein)
depolanmasi sonucu veya sekonder; kronik inflamatuar/otoim-
mun hastaliklara (bronsektazi, tuberkiiloz, sarkoidoz, kistik fibroz,
kollajen vaskiiler hastaliklar gibi) bagl hepatik orijinli serum ami-
loid A (SAA) birikimi sonucu olmaktadir. Lokalize pulmoner ami-
loidoziste biriken protein immun globulin hafif zinciri (AL) olup,
patogenezde lezyon etrafindaki plazma hiicrelerinden salinan mo-
noklonal proteinlerin birikimi rol oynamaktadir. Monoklonal hafif

zincirler dolasimda saptanmamakta ve hedef organ disinda baska
bir yerde de birikmemektedir. Congo kirmizisi ile polarize 15tk mik-
roskobunda yesil renkte cift kirma ozelligi gosteren yapi, immun-
histokimyasal incelemede anti kappa, IgA ve Ig M ile boyanmayip,
anti lamda hafif zincir antikorlari ile boyama ozelligi gosterir (3).

Trakeobronsial amiloidozis daha ziyade erkeklerde, 5 veya 6. de-
katta goriilen bir durumdur (4). TBA, amiloid materyelin lokalize,
diffiiz veya multifokal olarak submukozal plaklar ve/veya polipoid
tumorler seklinde birikimi ile karakterizedir. Morbidite ve morta-
lite direkt olarak hava yollarinda biriken amiloid miktari ile iliski-
lidir. Olim, progresif bronsial obstriiksiyon ve solunum yetmezligi
sonucu olmaktadir. Hastalik tamamen asemptomatik olabilecegi
gibi dispne, wheezing, hemoptizi, rekiirren pnomoni, oksurik,
atelektazi gorilebilir (3). Bizim olgumuzda da diffiiz submukozal
nodil yapilar gozlenmis olup dispne, okstirtk, gogus agrisi sika-
yetleri mevcuttu.

Trakeobronsial amiloidozisin lokalize formu proksimal, orta/ana
bronsial veya distal tip olmak izere ti¢ paternde tutulum gostere-
bilir. Proksimal veya Ust trakeal hastalik, progresif hastalik sonucu
uist hava yolu obstriiksiyonu ve solunum yetmezligine yol agma ris-
kinden dolayi trakeotomi ihtiyaci dogurabilir. Orta ve distal trakeal
veya ana bronsial hastalik lober kollaps veya rekiirren parankimal
enfeksiyonlara, ana bronsta ciddi obstriksiyon ile solunum yet-
mezligine yol acabilir. Distal havayolu hastaligi ise rekirren pno-
moni, oksuriik, bronsektazi ile prezente olabilir. TBA, semptomla-
rinin spesifik olmamasi sebebi ile bronsial astmay taklit edebilir

3).

Tanida radyografi, BT, solunum fonksiyon testleri ve bronkoskopi
ve biopsiden yararlanilir. Endobronsial form sistemik hastalik ile
iliskili degildir. Bu sebeple sistemik amiloidoz bulgulari agisindan
pahali/invaziv ileri tetkikler planlamaya ihtiyac yoktur. Gogus gra-
fileri hastalarin yarisinda normal olup, diger hastalarda atelekta-
zi veya vaskiiler kollaps, kalsifikasyonlar, bronsektazi veya hiler/
mediastinal lenfadenopatiler gorilebilir. BT de havayolu kalinlas-
masl, limende diizensiz daralma ve kalsifikasyonlar dikkati ceker
(3). Hastamizin gogus grafisinde bant seklinde golge koyulugu
muhtemel atelektazi ile uyumlu olup, BT de brons liimenlerinde
daralmalar, inflamatuar degisiklikler ve mediastende biiyiik lenf
nodlari mevcuttu. Bronkoskopide gézlenen yaygin nodiiler lezyon-
lardan alinan biopsi ile kesin tani konulmustur.

Tedavi obstriiksiyonun derecesine gore planlanmalidir. Asempto-
matik hastalarda tedaviye ihtiyac yok iken, obstriiksiyon belirgin
oldugunda agresif lokal/sistemik tedaviler yapiimahdir. TBAda
standart tedavi eksizyonel tedavilerdir. Ust ve orta havayolu has-
taliginda standart tedavi forseps ile bronkoskopik debritman olup,
tekrarlayan islemler siklikla gerekmektedir. Bazi nodiler TBA
da karbon dioxide veya neodmium:yttrium-aluminium-garnet
(Nd:YAG) lazer tedavisi dokuyu uzaklastirir ve bolgedeki plazma
hiicrelerinin lazerle olusan termal hasarlanmasi sonrasi yeni ami-
loid birikimlerini engeller. Lokal rezeksiyon yapilmasi sonrasi niiks
obstriiksiyonu onlemek amaci ile slikon stent yerlestirilebilir (5).
Tekrarlayan bronkoskopik uygulamalar acik cerrahiye gore daha
glivenli olmasi sebebi ile tercih edilmelidir. Plazma hiicrelerinin
radyosensitif olmasindan dolayi radyoterapi ile tedavi edilen izole
vakalar bildirilmistir ve gereginde hava yolu acikhiginin korunmasi
icin trakeostomi agilmasi tedavi alternatifleridir (3). Kolsisin, oral
glukokortikoidler, doksorubisinin iyodine izoformu ile yapilan



tedaviler basarisiz olmustur. Sistemik kemoterapi, klonal artmis
plazma hiicrelerinin azhgi ve toksik yan etkilerinden dolayr kul-
lanilmamalidir. Bir calismada ilk olarak lokalize trakeobronsial B
hiicre klonal ekspresyonu molekiiler olarak gosterilmis ve B hiicre
hedefli tedavilerden olan anti CD20 monoklonal antikoru Rituxi-
mab ile tedavi denenmistir (6).

Destek tedavide havayolu limen acikligini artirmak amaci ile mu-
kus Gretimini azaltmak amaclanmalidir. Gereginde antibiyotikler,
dizenli nebulizer kullanimi, nadiren oral/inhale glukokortikoid
kullanimi debritmana yardimci tedaviler olarak uygulanabilir.

Sonug¢

Lokalize pulmoner amiloidozisin prognozu oldukga iyi olup, bir se-
ride izole pulmoner ve trakeobronsial hastalikta 6liimtin yaklasik 9
yil icinde oldugu bildirilmistir (7). Akciger tutulumu olan sistemik
amiloidozda ise ortalama yasam 16 aydir (8). Nefes darligi, oksii-
riik, balgam ve gogiiste agri sikayetleri ile basvuran ve medikal te-
davi ile sikayetleri gerilemeyen hastalarda ayirici tanida pulmoner
amiloidozis de akla getirilmelidir.

Hasta Onami: Calismanin retrospektif tasarimindan dolayr hasta onami
alinmamistir.
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