
Turk Toraks Derg 2013; 14: 39-42

OLGU SUNUMU / CASE REPORT

Endobronşiyal Tedavi Uygulanan Trakeobronşiyal 
Amiloidoz Olgusu
A Case of Tracheobronchial Amyloidosis Treated with Endobronchial Therapy 

Primer izole trakeobronşiyal amiloidozis nadir görülen bir hasta-
lıktır. Progresif dispne, öksürük ve hemoptizi gibi semptomlarla 
kendini gösterebilir. Hava yolu obstrüksiyonu, atelektazilere ve 
tekrarlayan bronkopulmoner enfeksiyonlara neden olabilir. Kırk 
yedi yaşında erkek hasta 15 yıldır eforla artan nefes darlığı şikayeti 
ile başvurdu. Kış aylarında öksürük ve balgam şikayetleri de olan 
hastaya astım bronşiale tanısı ile inhaler tedavi başlandığı ancak 
fayda görmediği öğrenildi. Son 10 gündür şikayetlerine hemoptizi 
eklenen hastanın 30 paket/yıl sigara öyküsü mevcuttu. Fizik mua-
yenesinde; bilateral ekspiryum uzunluğu tespit edildi, diğer sistem 
muayeneleri normal idi. Laboratuar bulguları; WBC: 7.100, Hb: 
14, Hct: %42.6, Plt: 479.000, ESR: 80 mm/sn, biyokimyasal para-
metreler normal sınırlarda idi. Postero-anterior akciğer grafisinde; 
sağ diyafragmada çift kontür, bilateral hiler dolgunluk mevcuttu. 
Solunum fonksiyon testi sonuçları şöyleydi; FEV1/FVC: %44, FEV1: 
%47, FVC: %84 idi. Toraks BT’sinde parankimde belirgin amfize-
matöz alanlar, trakeada, her iki ana bronş ve segment bronş du-
varlarında diffüz kalınlaşmalar izlendi. Fiberoptik bronkoskopide; 
trakeada ve subsegment bronş duvarlarında çok sayıda endobron-
şiyal lezyon ve mukozal infiltrasyon tespit edildi. Bu lezyonlardan 
alınan biyopsi örneklerinin kristal viyole ve kongo kırmızısı ile bo-
yanması sonucu mukozada damar ve bez duvarlarında, mukozal 
bağ dokusunda pembe-mor renkli amiloid birikimi gözlendi. Tra-
keobronşiyal amiloidozis tanısı konan hastaya tedavi amaçlı genel 
anestezi altında önce sol daha sonra sağ ana bronş ve trakea olmak 
üzere 2 seansta argon plazma ile koagülasyon, ardından mekanik 
rezeksiyon yapıldı. Kalan dokuya kriyoterapi uygulandı. Tedavi 
sonrası hastanın semptomlarında belirgin azalma izlendi. Trake-
obronşiyal amiloidoz olgularında spontan rezolüsyon olabileceği 
bildirilse de, birçok hasta progresif solunumsal semptomların kont-
rolü için terapötik girişimlere ihtiyaç duyar. 
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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; 
FEV1/FVC: 44%, FEV1: 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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tion, cryotherapy
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GİRİŞ

Amiloid, çeşitli klinik bozukluklarda birçok doku ve organda hücreler arasında biriken normal olmayan protein yapısın-

da bir maddedir. Dokuda amiloid birikimi, parenkimal hücrelerin atrofisine, dokunun mekanik fonksiyonlarının bozul-

masına ve vazokonstrüktör mekanizmasının hasar görmesine bağlı olarak hemorajiye neden olabilir [1]. Amiloidozis; 
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çözünürlüğü olmayan protein yapısındaki maddenin bir veya 
birden çok organın ekstraselüler matriksinde depolanması ile 
karakterize bir hastalıktır, sistemik ve lokalize olarak sınıflan-
dırılır ve her birinde farklı kompozisyonda amiloid fibrilleri 
birikir. Primer sistemik amiloidozisde; immunglobulün hafif 
zincirinden oluşan amiloid fibrilleri, sekonder sistemik ami-
loidozisde; amiloid protein A ve familyal sistemik amiloido-
zisde; prealbumin birikimi görülür. Lokalize amiloid birikimi 
sistemik tutulum olmaksızın vücudun herhangi bir yerinde 
amiloid fibrillerinin birikimi ile karakterizedir [2]. Solunum 
yollarının tutulumu primer amilodizisin tek bulgusu olabile-
ceği gibi, sistemik hastalığın bir parçası da olabilir. Alt solu-
num yollarında görülen amiloidozis üç farklı şekilde ortaya 
çıkabilir; 1) nodüler opasiteler, 2) diffüz opasiteler, 3) trake-
obronşiyal hastalık [3]. Primer izole trakeobronşiyal amiloi-
dozis oldukça nadir görülen bir hastalıktır. Progressif dispne, 
öksürük ve hemoptizi gibi semptomlarla kendini gösterebilir. 
Hava yolu obstrüksiyonu, atelektazilere ve tekrarlayan bron-
kopulmoner enfeksiyonlara neden olabilir. 

olGu Sunumu
Kırk yedi yaşında erkek hasta 15 yıldır eforla artan nefes 
darlığı şikayeti ile başvurdu. Kış aylarında öksürük ve balgam 
şikayetleri de olan hastaya dış merkezde astım bronşiale 
tanısı ile inhaler tedavi başlanmıştı, ancak fayda görmediğini 
ifade ediyordu. Son 10 gündür şikayetlerine hemoptizi ekle-
nen hastanın 30 paket/yıl sigara öyküsü mevcuttu. Hastanın 
öz ve soy geçmişinde özellik yoktu. Vital bulguları TA: 
120/80 mmHg, nabız: 78/dk, solunum sayısı: 16/dk idi. Fizik 
muayenesinde; solunum sistemi oskültasyonunda bilateral 
ekspiryum uzun, diğer sistem muayeneleri normal idi. 
Laboratuar bulguları; WBC: 7.100, Hb: 14, Hct: %42.6, Plt: 
479.000, ESR: 80 mm/sn, biyokimyasal parametreleri normal 
sınırlarda idi. Postero-anterior akciğer grafisinde; sağ diyaf-
ragmada çift kontür görünümü ve bilateral hiler dolgunluk 
mevcuttu (Resim 1). Solunum fonksiyon testlerinde; FEV1/
FVC: %44, FEV1: %47, FVC: %84 idi. Toraks bilgisayarlı 
tomografisinde (BT) trakeada, her iki ana bronş ve segment 
bronş duvarlarında diffüz kalınlaşmalar izlendi (Resim 2). 
Yapılan fiberoptik bronkoskopide (FOB); trakea proksimalin-
den distale kadar uzanan, distalde daha belirginleşen ve 

lümeni %50 oranında oblitere eden nodüler lezyonlar, sağ 
ve sol ana bronş proksimalinden başlayan ve alt lob girişleri-
ne kadar devam eden ve lümeni %50 oranında oblitere 
nodüler lezyonlar tespit edildi (Resim 3a, b). Bronş biyopsi 
örneklerinin histopatolojik incelemesinde; submukozal dif-
füz aselüler homojen madde birikimi varlığı, trakea biyopsi 
örneklerinin incelemesinde ise submukozal alanda yaygın, 
hyalinize, amorf materyal birikimi tespit edildi. Örneklerin 
kristal viyole ve kongo kırmızısı ile boyanması sonucu muko-
zada damar ve bez duvarlarında, mukozal bağ dokusunda 
pembe-mor renkli amiloid birikimi gözlendi. Amiloidoz 
tanısı konan hastadan hematoloji konsültasyonu istendi. 
Periferik yaymada; %58 PMNL, %34 lenfosit, %8 monosit 
tespit edildi, eritrositler normokrom normositer, trombositler 
6’lı-10’lu kümeli idi. Direkt coombs testi negatif olan hasta-
nın idrarda yapılan immünfiksasyon elektroforezinde bant 
tespit edilmedi. Serum immünfiksasyon elektroforezinde 
herhangi bir gammapati gözlenmedi. Otoimmün belirteçler-
den ANA, Anti dsDNA, Anti kardiyolipin IgG ve IgM negatif 
tespit edildi. Batın ve boyun MD BT tetkikleri yapıldı. Batın 
ultrasonografisinde herhangi bir patoloji saptanmadı. Balgam 
asidorezistan basil (ARB) tetkiki direkt ve teksif yöntemlerde 
negatif idi. 

Trakeobronşiyal amiloidozis tanısı konan hastanın sol ana 
bronştaki lezyonları genel anestezi altında APC ile koagüle 
edildi. Daha sonra rigid bronkoskopla (dış çapı 10 ve 12 mm 
olan rigid tüplerle) mekanik rezeksiyon yapıldı. Debris 
biyopsi pensi ile temizlendi. Sol ana bronş lümeni tama 
yakın açıldı. Sol üst ve alt lob bronş girişlerine kriyo yapıldı. 
Beş gün sonra yapılan 2. seansta sağ bronş sistemindeki ami-
loid dokuya orta ve alt lob bronşlarına kadar rigid bronkos-
kop ile mekanik rezeksiyon yapıldı. Debris biyopsi pensi ile 
temizlendi. Kanamalı alanlara APC yapıldı. Orta ve alt lob 
bronş girişlerine ve ana karinaya kriyo yapıldı (Resim 4a, b). 
İşlem sırasında ve sonrasında hastada herhangi bir kompli-

Resim 1. PA akciğer grafisinde sağ diyafragmada çift kontür 
görünümü ve bilateral hiler dolgunluk

Resim 2. Trakeada diffüz kalınlaşma

Resim 3. FOB ile trakeadan itibaren subsegment ağızlarına kadar 
uzanan nodüler lezyonlar
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kasyon gelişmedi. Tedavi sonrası hastanın semptomlarında 
belirgin azalma izlendi. Tedavisinin 3. ayında olan hastada 
nüks izlenmedi ve takibi sürmektedir.

TARTIŞMA
Lokalize pulmoner amiloidoz, trakeobronşiyal ağaca sınırlı 
olabileceği gibi parankim tutulumu şeklinde de olabilir. 
Bizim olgumuzda tespit edilen trakeobronşiyal hastalık loka-
lize pulmoner amiloidozun nadir rastlanan bir formudur [4]. 
Lezyonlar submukozal plaklar veya tümoral lezyonu taklit 
eden kitleler şeklinde görülebilir [5]. 

Trakeobronşiyal amiloidoz (TBA) kadınlardan ziyade erkek-
lerde görülür ve tipik olarak beşinci veya altıncı dekatta görü-
lür. Bizim olgumuz da kırk yedi yaşında bir erkekti. Amiloid 
birikiminin miktarı ve doku dağılımı klinik bulguların ortaya 
çıkışında önemlidir. Olgular asemptomatik olabileceği gibi 
öksürük, nefes darlığı ve hemoptizi gibi yakınmalar ve trake-
obronşiyal darlığın derecesi ile ilişkili olarak tekrarlayan pnö-
moni ve atelektazi bulguları ile başvurabilirler [6]. Yaygın 
diffüz trakeobronşiyal tutulum astım bronşiyaleyi ve bazen 
de hiler adenopati ile birlikte olduğunda sarkoidozu taklit 
edebilir. Bizim olgumuzda eforla artan nefes darlığı, öksürük 
ve hemoptizi semptomları mevcuttu, ancak akciğer grafisin-
de parankime ait patoloji tespit edilmedi. Hastamızın bron-
kodilatör tedaviden fayda görmemesi nedeni ile konulan 
astım tanısının yanlış olduğu, bulguların diffüz trakeobronşi-
yal tutuluma bağlı olduğu düşünülebilir.

Amiloidoz tanısı sadece doku biyopsisi ile konur. Biyopsi 
materyalinin kongo kırmızısı ile boyanıp polarize ışıkta çift 
kırma özelliğinin görülmesi tanıda altın standart olarak kabul 
edilmektedir [7]. Olgumuzda FOB sırasında alınan biyopsi 
örneklerinin kristal viyole ve kongo kırmızısı ile boyanması 
sonucu mukozada pembe-mor renkli amiloid birikimi göz-
lenmesi ile tanı konuldu.

Amiloidoz vakalarının %50’sinde akciğer grafisi normal ola-
bilir veya trakea lümeninde düzensiz daralma, endobronşi-
yal obstrüksiyon nedeni ile lober veya segmental atelektazi-
ler görülebilir [8]. Toraks BT bu bulguların saptanmasında 
daha duyarlıdır. Trakea ve ana bronş duvarlarında düzensiz 
kalsifikasyonlar ile çepeçevre kalınlaşma ve lümende daral-
ma görülebilir. Olgumuzun akciğer grafisinde bilateral hiler 
dolgunluk dışında patoloji tespit etmemiştik, ancak toraks BT 
çekildiğinde trakeada, her iki ana bronş ve segment bronş 
duvarlarında diffüz kalınlaşmaları gördük. BT bulguları tra-
keobronşiyal amiloidoz bulgularını desteklese de doku 
biyopsisi almak için bronkoskopi yapılması şarttır. 
Bronkoskopide kaldırım taşı görünümünde submukozal plak 
veya nodüllerden, trakeobronşiyal duvara uzanan polipoid 

oluşumlara kadar farklı şekil ve boyutlarda dağınık lezyonlar 
tespit edilebilir. Tipik olarak bu lezyonlar amiloid protein 
birikimine bağlı olarak sarımsı renktedir. Posterior trakeal 
duvarı tutmayan trakeobronkopatia osteokondroplastika’dan 
farklı olarak endobronşiyal lümenin tümünü etkiler [9]. 
Olgumuzda da trakea proksimalinden distale kadar uzanan 
ve lümeni belirgin oblitere eden nodüler lezyonlar mevcuttu.

Trakeobronşiyal amiloidozlu olgularda solunum fonksiyon 
testleri (SFT) normal olabilir veya obstrüktif patern izlenebilir 
[9]. Hastamızın SFT’sinde belirgin obstrüksiyon tespit ettik. 
SFT ile birlikte BT takibi hava yolu tutulumunun ve hastalığın 
seyrinin değerlendirilmesinde uygun bir yöntemdir [10]. 
Asemptomatik hastalarda tedavisiz takip önerilmektedir. 
Hastanın semptomatik ve obstrüksiyonun belirgin olduğu 
durumlarda agresif tedavi uygulanmalıdır [11].

Trakeobronşiyal amiloidozlu olgularda prognoz hava yolla-
rındaki tutuluma bağlı olarak değişmektedir. Proksimal ve 
midbronşiyal TBA’lı hastalarda sıklıkla solunum yetmezliği 
gelişmektedir. Lokalize formlarının prognozu oldukça iyidir. 
Ortalama takip süresinin sekiz yıl olduğu bir seride olguların 
%30’unun tanı aldıktan sonraki sağkalım oranları 7-12 yıl 
olarak bildirilmiştir. Diffüz ve özellikle de parenkimal form-
da ise prognoz aksine oldukça kötüdür. Çoğu tanı aldıktan 
sonraki ilk iki yıl içinde solunum yetmezliğinden kaybedil-
mektedir [6,11,12]. Bu nedenle lokal amiloid saptanan olgu-
ların sistemik amiloidozis yönünden detaylı değerlendirilme-
si sağ kalıma katkısı nedeni ile önem taşımaktadır. 

Trakeobronşiyal amiloidoz olgularında spontan rezolüsyon 
olabileceği bildirilse de, birçok hasta progresif solunumsal 
semptomların kontrolü için terapötik girişimlere ihtiyaç duyar. 
TBA’lı olgularda cerrahi eksizyon, lazerle ablasyon ve radyo-
terapi gibi tedavi seçenekleri mevcuttur [13]. Yang ve ark.’ları 
[14] bronkoskopik rezeksiyon sonrası stent uyguladıkları 
vakalarında anlamlı klinik sonuç aldıklarını bildirmişlerdir. 
Bazı TBA’lı olgularda amiloid birikiminin rekürrens eğilimi 
nedeni ile tekrarlayan bronkoskopik rezeksiyonlar gerekebilir 
[15]. Lazer tedavisi amiloidin lazer fotokoagülasyona çok 
duyarlı olması nedeni ile iyi bir alternatif olarak düşünülebilir. 
Ancak endobronşiyal lazer tedavisi lokalize endobronşiyal 
obstrüksiyonu olan olgulara uygulanmalıdır [16]. 
Kriyoterapinin benign lezyonlara uygulanması ile ilgili çok 
tecrübe olmamasına rağmen bronşiyal mukozadan köken 
alan lezyonların kriyoterapiye duyarlı olacağı düşünülebilir. 
Literatürde tekrarlayan kriyoterapi ile iyi yanıt alınan bir olgu 
bildirilmiştir [17]. Olgumuzda endobronşiyal obstrüksiyonun 
lokalize olmaması nedeni ile lazer uygulaması düşünülme-
miştir, öncelikle mekanik rezeksiyon ardından kriyoterapi 
uygulaması yapılmıştır.

Trakeobronşiyal amiloidozlu hastaların semptomları çeşitli 
hava yolu hastalıklarında ortaya çıkan semptomlara benzer-
dir. Komplikasyonların, özellikle de solunum yetmezliğinin 
önlenebilmesi için erken tanı ve ileri tetkik çok önemlidir. Bu 
olgu, atipik semptomları olan veya kontrolsüz astım tanısı ile 
başvuran hastalarda endoskopik muayene yapılmasının öne-
mini göstermektedir. Trakeobronşiyal amiloidoz histolojik 
inceleme ile tanı konan nadir bir hastalıktır ve tedavi seçene-
ği bronkoskopik görünüme bağlıdır. Mekanik rezeksiyon, 

Resim 4. Argon plazma, ardından mekanik rezeksiyon ve kriyoterapi 
uygulanan hastanın FOB görüntüleri
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argon koagülasyon ve kriyoterapinin uygulandığı TBA olgu-
muzda tedavi sonrası hastanın semptomlarında ve fonksiyo-
nel durumunda düzelme tespit ettik. Bu tedavi yöntemlerinin 
TBA olgularında güvenle uygulanabileceğini düşünmekteyiz. 
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