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Endobronsiyal Tedavi Uygulanan Trakeobronsiyal

Amiloidoz Olgusu

A Case of Tracheobronchial Amyloidosis Treated with Endobronchial Therapy
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Primer izole trakeobronsiyal amiloidozis nadir goriilen bir hasta-
liktir. Progresif dispne, oksiriik ve hemoptizi gibi semptomlarla
kendini gosterebilir. Hava yolu obstriiksiyonu, atelektazilere ve
tekrarlayan bronkopulmoner enfeksiyonlara neden olabilir. Kirk
yedi yasinda erkek hasta 15 yildir eforla artan nefes darligi sikayeti
ile bagvurdu. Kis aylarinda 6ksiiriik ve balgam sikayetleri de olan
hastaya astim brongsiale tanisi ile inhaler tedavi baslandigi ancak
eklenen hastanin 30 paket/yil sigara dykiisii mevcuttu. Fizik mua-
yenesinde; bilateral ekspiryum uzunlugu tespit edildi, diger sistem
muayeneleri normal idi. Laboratuar bulgular;; WBC: 7.100, Hb:
14, Hct: %42.6, Plt: 479.000, ESR: 80 mm/sn, biyokimyasal para-
metreler normal sinirlarda idi. Postero-anterior akciger grafisinde;
sag diyafragmada cift kontir, bilateral hiler dolgunluk mevcuttu.
Solunum fonksiyon testi sonuglari sdyleydi; FEV./FVC: %44, FEV,:
%47, FVC: %84 idi. Toraks BT’sinde parankimde belirgin amfize-
matoz alanlar, trakeada, her iki ana brons ve segment brons du-
varlarinda difftiz kalinlagmalar izlendi. Fiberoptik bronkoskopide;
trakeada ve subsegment brons duvarlarinda ¢ok sayida endobron-
siyal lezyon ve mukozal infiltrasyon tespit edildi. Bu lezyonlardan
alinan biyopsi 6rneklerinin kristal viyole ve kongo kirmizisi ile bo-
yanmasi sonucu mukozada damar ve bez duvarlarinda, mukozal
bag dokusunda pembe-mor renkli amiloid birikimi gozlendi. Tra-
keobronsiyal amiloidozis tanisi konan hastaya tedavi amagli genel
anestezi altinda 6nce sol daha sonra sag ana brons ve trakea olmak
lizere 2 seansta argon plazma ile koagiilasyon, ardindan mekanik
rezeksiyon yapildi. Kalan dokuya kriyoterapi uygulandi. Tedavi
sonrasi hastanin semptomlarinda belirgin azalma izlendi. Trake-
obronsiyal amiloidoz olgularinda spontan rezoliisyon olabilecegi
bildirilse de, birgok hasta progresif solunumsal semptomlarin kont-
rolii igin terapétik girisimlere ihtiyag duyar.
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GIiRiS

Primary isolated tracheobronchial amyloidosis is an uncommon
disease. It manifests in symptoms such as progressive dyspnea, co-
ugh, and haemoptysis. Airway obstruction can cause atelectasis
and recurrent bronchopulmonary infections. A 47-year old man
was admitted with the complaint of dyspnea upon exertion of 15
years duration. It is learned that he had a productive cough in
winter, and received treatment for bronchial asthma, but had no
recovery. Hemoptysis added to his complaints for 10 days, and he
had a smoking history of 30 packet/year. Upon physical exami-
nation, he had prolonged expirium, and other system signs were
normal. Laboratory findings; WBC: 7.100, Hb: 14, Hct: 42.6%,
Plt: 479.000, ESR: 80 mm/sec, biochemical parameters were wit-
hin the normal range. The posteroanterior radiogram of the chest
revealed bilateral hilar fullness, and double contour on the right
diaphragm. Results of pulmonary function tests were as follows;
FEV./FVC: 44%, FEV,: 47%, FVC: 84%. A computed tomography
scan of the chest showed clear emphysemal areas in lung parench-
yma, and diffuse thickening on the wall of the trachea, bilateral
main bronchii, and segmental bronchii. Fiberoptic bronchoscopy
revealed multiple endobronchial lesions on the walls of trachea,
and subsegmental bronchii, and mucosal infiltration. A biopsy
from these lesions revealed pink-purple amyloid accumulation on
mucosal connective tissue, mucosal gland wall, and mucosal vas-
cules after painting with crystal violet and Kongo red. The patient
was diagnosed as tracheobronchial amyloidosis, and argon plasma
coagulation applied under general anesthesia first to the left main
bronchus, and then the right main bronchus and trachea during
2 sessions. After coagulation, mechanical resection was applied.
Cryotherapy was applied to the remaining tissue. After treatment,
his symptoms were significantly improved. Although spontaneous
resolution has been reported in the tracheobronchial amyloidosis,
most cases require multiple therapeutic interventions in order to
control progressive respiratory symptoms.
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Amiloid, cesitli klinik bozukluklarda bir¢ok doku ve organda hiicreler arasinda biriken normal olmayan protein yapisin-

da bir maddedir. Dokuda amiloid birikimi, parenkimal hiicrelerin atrofisine, dokunun mekanik fonksiyonlarinin bozul-

masina ve vazokonstriiktor mekanizmasinin hasar gérmesine bagli olarak hemorajiye neden olabilir [1]. Amiloidozis;
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¢6zunirligl olmayan protein yapisindaki maddenin bir veya
birden ¢ok organin ekstraseliler matriksinde depolanmasi ile
karakterize bir hastaliktir, sistemik ve lokalize olarak siniflan-
dirtlir ve her birinde farkli kompozisyonda amiloid fibrilleri
birikir. Primer sistemik amiloidozisde; immunglobuliin hafif
zincirinden olusan amiloid fibrilleri, sekonder sistemik ami-
loidozisde; amiloid protein A ve familyal sistemik amiloido-
zisde; prealbumin birikimi goriilir. Lokalize amiloid birikimi
sistemik tutulum olmaksizin viicudun herhangi bir yerinde
amiloid fibrillerinin birikimi ile karakterizedir [2]. Solunum
yollarinin tutulumu primer amilodizisin tek bulgusu olabile-
cegi gibi, sistemik hastaligin bir pargasi da olabilir. Alt solu-
num yollarinda gorilen amiloidozis tg¢ farkl sekilde ortaya
cikabilir; 1) nodiler opasiteler, 2) diffiiz opasiteler, 3) trake-
obronsiyal hastalik [3]. Primer izole trakeobronsiyal amiloi-
dozis oldukga nadir goriilen bir hastaliktir. Progressif dispne,
oOkstirlik ve hemoptizi gibi semptomlarla kendini gosterebilir.
Hava yolu obstriiksiyonu, atelektazilere ve tekrarlayan bron-
kopulmoner enfeksiyonlara neden olabilir.

OLGU SUNUMU

Kirk yedi yasinda erkek hasta 15 yildir eforla artan nefes
darligi sikayeti ile basvurdu. Kis aylarinda cksdriik ve balgam
sikayetleri de olan hastaya dis merkezde astim bronsiale
tanisi ile inhaler tedavi baslanmisti, ancak fayda gérmedigini
ifade ediyordu. Son 10 giindr sikayetlerine hemoptizi ekle-
nen hastanin 30 paket/yil sigara 6ykusli mevcuttu. Hastanin
06z ve soy gecmisinde oOzellik yoktu. Vital bulgulart TA:
120/80 mmHg, nabiz: 78/dk, solunum sayisi: 16/dk idi. Fizik
muayenesinde; solunum sistemi oskiiltasyonunda bilateral
ekspiryum uzun, diger sistem muayeneleri normal idi.
Laboratuar bulgulari;; WBC: 7.100, Hb: 14, Hct: %42.6, Plt:
479.000, ESR: 80 mm/sn, biyokimyasal parametreleri normal
sinirlarda idi. Postero-anterior akciger grafisinde; sag diyaf-
ragmada cift kontiir gériinimu ve bilateral hiler dolgunluk
mevcuttu (Resim 1). Solunum fonksiyon testlerinde; FEV /
FVC: %44, FEV: %47, FVC: %84 idi. Toraks bilgisayarli
tomografisinde (BT) trakeada, her iki ana brons ve segment
brons duvarlarinda diffiiz kalinlasmalar izlendi (Resim 2).
Yapilan fiberoptik bronkoskopide (FOB); trakea proksimalin-
den distale kadar uzanan, distalde daha belirginlesen ve

4() Resim 1. PA akciger grafisinde sa§ diyafragmada cift kontir

goriinlimii ve bilateral hiler dolgunluk

[imeni %50 oraninda oblitere eden noddler lezyonlar, sag
ve sol ana brons proksimalinden baslayan ve alt lob girisleri-
ne kadar devam eden ve liimeni %50 oraninda oblitere
nodiiler lezyonlar tespit edildi (Resim 3a, b). Brons biyopsi
orneklerinin histopatolojik incelemesinde; submukozal dif-
fliz aseliiler homojen madde birikimi varligi, trakea biyopsi
orneklerinin incelemesinde ise submukozal alanda yaygin,
hyalinize, amorf materyal birikimi tespit edildi. Orneklerin
kristal viyole ve kongo kirmizisi ile boyanmasi sonucu muko-
zada damar ve bez duvarlarinda, mukozal bag dokusunda
pembe-mor renkli amiloid birikimi goézlendi. Amiloidoz
tanisi konan hastadan hematoloji konsiiltasyonu istendi.
Periferik yaymada; %58 PMNL, %34 lenfosit, %8 monosit
tespit edildi, eritrositler normokrom normositer, trombositler
6'11-10’lu kimeli idi. Direkt coombs testi negatif olan hasta-
nin idrarda yapilan immiinfiksasyon elektroforezinde bant
tespit edilmedi. Serum immiinfiksasyon elektroforezinde
herhangi bir gammapati gézlenmedi. Otoimmiin belirtegler-
den ANA, Anti dsDNA, Anti kardiyolipin IgG ve IgM negatif
tespit edildi. Batin ve boyun MD BT tetkikleri yapildi. Batin
ultrasonografisinde herhangi bir patoloji saptanmadi. Balgam
asidorezistan basil (ARB) tetkiki direkt ve teksif yontemlerde
negatif idi.

Trakeobronsiyal amiloidozis tanisi konan hastanin sol ana
bronstaki lezyonlari genel anestezi altinda APC ile koagiile
edildi. Daha sonra rigid bronkoskopla (dis ¢ap1 10 ve 12 mm
olan rigid tiiplerle) mekanik rezeksiyon yapildi. Debris
biyopsi pensi ile temizlendi. Sol ana brons limeni tama
yakin agildi. Sol st ve alt lob brons girislerine kriyo yapildi.
Bes gilin sonra yapilan 2. seansta sag brons sistemindeki ami-
loid dokuya orta ve alt lob bronglarina kadar rigid bronkos-
kop ile mekanik rezeksiyon yapildi. Debris biyopsi pensi ile
temizlendi. Kanamali alanlara APC yapildi. Orta ve alt lob
brons girislerine ve ana karinaya kriyo yapildi (Resim 4a, b).
islem sirasinda ve sonrasinda hastada herhangi bir kompli-

Resim 3. FOB ile trakeadan itibaren subsegment agizlarina kadar
uzanan nodiiler lezyonlar



Resim 4. Argon plazma, ardindan mekanik rezeksiyon ve kriyoterapi
uygulanan hastanin FOB gorintileri

kasyon gelismedi. Tedavi sonrasi hastanin semptomlarinda
belirgin azalma izlendi. Tedavisinin 3. ayinda olan hastada
niks izlenmedi ve takibi sirmektedir.

TARTISMA

Lokalize pulmoner amiloidoz, trakeobronsiyal agaca sinirli
olabilecegi gibi parankim tutulumu seklinde de olabilir.
Bizim olgumuzda tespit edilen trakeobronsiyal hastalik loka-
lize pulmoner amiloidozun nadir rastlanan bir formudur [4].
Lezyonlar submukozal plaklar veya tiimoral lezyonu taklit
eden kitleler seklinde goriilebilir [5].

Trakeobronsiyal amiloidoz (TBA) kadinlardan ziyade erkek-
lerde goriilir ve tipik olarak besinci veya altinci dekatta gori-
lir. Bizim olgumuz da kirk yedi yasinda bir erkekti. Amiloid
birikiminin miktari ve doku dagilimi klinik bulgularin ortaya
cikisinda 6nemlidir. Olgular asemptomatik olabilecegi gibi
oOksuriik, nefes darligi ve hemoptizi gibi yakinmalar ve trake-
obronsiyal darligin derecesi ile iliskili olarak tekrarlayan pné-
moni ve atelektazi bulgulari ile basvurabilirler [6]. Yaygin
diffiz trakeobronsiyal tutulum astim bronsiyaleyi ve bazen
de hiler adenopati ile birlikte oldugunda sarkoidozu taklit
edebilir. Bizim olgumuzda eforla artan nefes darhgi, 6kstriik
ve hemoptizi semptomlari mevcuttu, ancak akciger grafisin-
de parankime ait patoloji tespit edilmedi. Hastamizin bron-
kodilator tedaviden fayda gormemesi nedeni ile konulan
astim tanisinin yanhs oldugu, bulgularin diffiz trakeobronsi-
yal tutuluma bagh oldugu diistinilebilir.

Amiloidoz tanisi sadece doku biyopsisi ile konur. Biyopsi
materyalinin kongo kirmizisi ile boyanip polarize isikta gift
kirma 6zelliginin goriilmesi tanida altin standart olarak kabul
edilmektedir [7]. Olgumuzda FOB sirasinda alinan biyopsi
orneklerinin kristal viyole ve kongo kirmizisi ile boyanmasi
sonucu mukozada pembe-mor renkli amiloid birikimi goz-
lenmesi ile tani konuldu.

Amiloidoz vakalarinin %50’sinde akciger grafisi normal ola-
bilir veya trakea limeninde diizensiz daralma, endobronsi-
yal obstriiksiyon nedeni ile lober veya segmental atelektazi-
ler gorilebilir [8]. Toraks BT bu bulgularin saptanmasinda
daha duyarhdir. Trakea ve ana brons duvarlarinda diizensiz
kalsifikasyonlar ile gepegevre kalinlasma ve limende daral-
ma goriilebilir. Olgumuzun akciger grafisinde bilateral hiler
dolgunluk disinda patoloji tespit etmemistik, ancak toraks BT
cekildiginde trakeada, her iki ana brong ve segment brong
duvarlarinda diffiiz kalinlasmalar gordiik. BT bulgular tra-
keobronsiyal amiloidoz bulgularini desteklese de doku
biyopsisi almak igin bronkoskopi yapilmasi sarttir.
Bronkoskopide kaldirim tagi gériinimiinde submukozal plak
veya nodillerden, trakeobronsiyal duvara uzanan polipoid
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olusumlara kadar farkli sekil ve boyutlarda daginik lezyonlar
tespit edilebilir. Tipik olarak bu lezyonlar amiloid protein
birikimine bagl olarak sarimsi renktedir. Posterior trakeal
duvari tutmayan trakeobronkopatia osteokondroplastika’dan
farkli olarak endobronsiyal limenin timiini etkiler [9].
Olgumuzda da trakea proksimalinden distale kadar uzanan
ve ltimeni belirgin oblitere eden nodiiler lezyonlar mevcuttu.

Trakeobronsiyal amiloidozlu olgularda solunum fonksiyon
testleri (SFT) normal olabilir veya obstriiktif patern izlenebilir
[9]. Hastamizin SFT’sinde belirgin obstriiksiyon tespit ettik.
SFT ile birlikte BT takibi hava yolu tutulumunun ve hastaligin
seyrinin degerlendirilmesinde uygun bir yontemdir [10].
Asemptomatik hastalarda tedavisiz takip oOnerilmektedir.
Hastanin semptomatik ve obstriiksiyonun belirgin oldugu
durumlarda agresif tedavi uygulanmalidir [11].

Trakeobronsiyal amiloidozlu olgularda prognoz hava yolla-
rindaki tutuluma bagli olarak degismektedir. Proksimal ve
midbronsiyal TBA'li hastalarda siklikla solunum yetmezligi
gelismektedir. Lokalize formlarinin prognozu oldukga iyidir.
Ortalama takip siiresinin sekiz yil oldugu bir seride olgularin
%30’unun tani aldiktan sonraki sagkalim oranlart 7-12 yil
olarak bildirilmistir. Diffiiz ve 6zellikle de parenkimal form-
da ise prognoz aksine oldukga kétiidir. Cogu tani aldiktan
sonraki ilk iki yil icinde solunum yetmezliginden kaybedil-
mektedir [6,11,12]. Bu nedenle lokal amiloid saptanan olgu-
larin sistemik amiloidozis yontinden detayl degerlendirilme-
si sag kalima katkisi nedeni ile 6nem tasimaktadir.

Trakeobronsiyal amiloidoz olgularinda spontan rezoliisyon
olabilecegi bildirilse de, bircok hasta progresif solunumsal
semptomlarin kontroli igin terapétik girisimlere ihtiyag duyar.
TBA'li olgularda cerrahi eksizyon, lazerle ablasyon ve radyo-
terapi gibi tedavi secenekleri mevcuttur [13]. Yang ve ark.lari
[14] bronkoskopik rezeksiyon sonrasi stent uyguladiklar
vakalarinda anlamli klinik sonuc¢ aldiklarini bildirmislerdir.
Bazi TBA'li olgularda amiloid birikiminin rekirrens egilimi
nedeni ile tekrarlayan bronkoskopik rezeksiyonlar gerekebilir
[15]. Lazer tedavisi amiloidin lazer fotokoagilasyona g¢ok
duyarli olmasi nedeni ile iyi bir alternatif olarak distindlebilir.
Ancak endobronsiyal lazer tedavisi lokalize endobronsiyal
obstriiksiyonu  olan olgulara uygulanmalidir  [16].
Kriyoterapinin benign lezyonlara uygulanmasi ile ilgili ¢ok
tecriibe olmamasina ragmen bronsiyal mukozadan koken
alan lezyonlarin kriyoterapiye duyarli olacag distiniilebilir.
Literatlirde tekrarlayan kriyoterapi ile iyi yanit alinan bir olgu
bildirilmistir [17]. Olgumuzda endobronsiyal obstriiksiyonun
lokalize olmamasi nedeni ile lazer uygulamasi diisiiniilme-
mistir, oncelikle mekanik rezeksiyon ardindan kriyoterapi
uygulamasi yapilmustir.

Trakeobronsiyal amiloidozlu hastalarin semptomlari gesitli
hava yolu hastaliklarinda ortaya ¢itkan semptomlara benzer-
dir. Komplikasyonlarin, 6zellikle de solunum yetmezliginin
onlenebilmesi icin erken tani ve ileri tetkik cok 6nemlidir. Bu
olgu, atipik semptomlari olan veya kontrolsiiz astim tanisi ile
basvuran hastalarda endoskopik muayene yapilmasinin 6ne-
mini gostermektedir. Trakeobronsiyal amiloidoz histolojik
inceleme ile tani konan nadir bir hastaliktir ve tedavi secene-
gi bronkoskopik goriiniime baghdir. Mekanik rezeksiyon,
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argon koagiilasyon ve kriyoterapinin uygulandigi TBA olgu-
muzda tedavi sonrasi hastanin semptomlarinda ve fonksiyo-
nel durumunda diizelme tespit ettik. Bu tedavi yontemlerinin
TBA olgularinda giivenle uygulanabilecegini diisiinmekteyiz.

Cikar Catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar catismasi bildirmemislerdir.
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