e-ISSN:2149-7877

ENTCase

AMILOIDOZISE BAGLI ISITME KAYBI VE BURUN TIKANIKLIGI
AMYLOIDOSIS AS A CAUSE OF HEARING LOSS AND NASAL Bagvuru: 10.05.2020

OBSTRUCTION Kabul: 17.05.2022
Otoloji Yaym: 17.05.2022
irfan Kara', imdat Yﬁcez, Giilten Benan Gﬁgerz, Seher Darakc13, Ismail KO(;yigit2
! Kahramanmaras Siitcii Imam Universitesi
? Erciyes Universitesi Tip Fakiiltesi
? Bingdl Devlet Hastanesi
Ozet Abstract

Amiloidozis; amiloid adi verilen fibriler yapidaki
proteinin  ekstraseliller ortamda anormal sekilde
birikmesidir. Tanis1 histopatolojik inceleme sonrasi
konulur. Amiloidozisin bas boyun tutulumu en sik
larinkste gozlenmektedir. Bu hastada tanist konulan AA
tip amiloidoziste cilt tutulumu nadirdir. Bu yazida AA tip
amiloidozis tanisi konulan, digs kulak yolu ve nazal
vestibiilde cilt tutulumuna bagh iletim tipi isitme kaybi
ve burun tikaniklig1 sikayetleri ile bagvuran 44 yag erkek
hasta sunuldu. Ayrica amiloidozise baglh perioral,
periorbital bolgede ve oral kavitede yaygin tutulumlari
olan hasta ve hastaya yaklasimimiz literatiir esliginde
tartigildi.

Anahtar kelimeler: amiloidozis, cilt tutulumu igitme
kayb1 burun tikaniklig

Amyloidosis is an accumalation of an abnormal
protein that is fibrillar in structure called amyloid in
the extracellular environment.Diagnosis is made upon
histopathological examination. Head and neck
involvement of amyloidosis is most frequently
observed in the larynx. Skin involvement is rare in
such patients diagnosed with AA type amyloidosis.In
this article, our approach to a 44-year-old male patient
with AA type amyloidosis who present with
conductive hearing loss and nasal obstruction
complaints due to skin involvement of amyloidosis and
also with amyloidosis related diffuse involvement in
the perioral, periorbital and oral cavity is discussed and
debated along with the literature.
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Giris

Amiloidozis; amiloid adi verilen ¢6ziinmeyen fibriler yapidaki proteinin ekstraseliiler ortamda anormal sekilde
birikmesidir [1]. Tanist; klinik bulgular ve histopatolojik inceleme sonucu konulur [2]. Amiloidozise sekonder cilt
tutulumlar1 AL tip, AA tip, dializ iligkili amiloidozis ve bazi herediter amiloidozis vakalarinda goriilmektedir [1].
AL tip amiloidozisi olan hastalarda yaklagitk %40 oraninda cilt bulgular1 izlenirken AA tip amiloidoziste cilt
tutulumu son derece nadirdir[3]. Amiloidozis bas boyun bolgesinde en sik laringeal tutulum yapmaktadir [4].
Ayrica orbita, paranazal siniisler, nazofarenks, oral kavite, tiikriik bezleri tutulan diger alanlardir [2, 5] . Bu yazida
isitme azlig1 ve burun tikaniklig1 sikayeti olan periorbital bolgede, nazal vestibiilde, dig kulak yolu girisinde, dilde
ve periorbital bolgede nodiiler lezyonlar1 olan AA tip amiloidozisli hasta ve yaklasimimiz literatiir egliinde
tartigilmustir.

Olgu Sunumu
Amiloidozis nedeniyle takip edilen, 44 yas erkek hasta, burun tikaniklig1 ve sol kulakta isitme azlig1 sikayetiyle
basvurdu. Ozgecmisinden HIV pozitif oldugu ve Hepatit B enfeksiyonu nedeniyle 13 yildir takipte oldugu

Ogrenildi. Hasta anti-retroviral tedavi almaktaydi. Ailevi Akdeniz Atesi (FMF) nedeniyle kolsisin tablet
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kullanmaktaydi. Hastanin hikayesinden 3 yil 6nce sol goz kapaginda 4-5 mm capinda mor renkli makiiler lezyon
ciktigi, “Kaposi sarkomu” on tanisiyla yapilan biyopsi sonucunun ‘amiloidozis’ olarak raporlandigi 6grenildi.
Hastanin bir yi1l 6nce de perianal bolgesinde de ayn1 tarz lezyonlar ¢iktig1 ve buradan yapilan biyopsi sonucunun da
‘amiloidozis’ olarak raporlandigi 6grenildi.

KBB ve bas boyun muayenesinde her iki dig kulak yolunda sagda kismen, solda ise pasaji tama yakin tikayan ve
timpanik membranin goriilmesini engelleyen ciltten kabarik, frajil, kanamali nodiiler lezyonlar izlendi.

Sekil 1 : Sol DKY girisini kapatan nodiiler lezyonlar izlenmektedir.

Anterior rinoskopide burun vestibiiliinde solda daha belirgin olmak {izere pasaji daraltan nodiiler lezyonlar
mevcuttu, her iki goz kapaginda ve agiz cevresinde de benzer yapida lezyonlar izlendi.
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Sekil 2 : Her iki burun vestibiiliinde, perioral ve periorbital bolgede yaygin nodiiler lezyonlara ait goriiniim.

Ayrica dilde ve oral mukozada da benzer,yaygin nodiiler lezyonlar mevcuttu.

Sekil 3 : Dilde izlenen nodiiler lezyonlara ait goriiniim.

Dil hacmi, birikimlere bagli olarak artmisti. Hastanin nefes darligi ve yutma giicliigii sikayeti yoktu. Temporal ve
paranazal bilgisayarli tomografide (BT) bilateral dig kulak yolunda yumusak doku goriintimleri izlendi, solda daha
belirgin olmak iizere iki dig kulak yoluda daralmigti. Ayrica nazal vestibiil diizeyinde yumusak doku goriintimleri
izlendi.
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Sekil 4 : BT"de 6zellikle sol nazal vestibiilii ve sol dis kulak yolu girisini kapatan yumsak doku lezyonu
izlenmektedir.

Hastanin sol burun vestibiilii ve sol dis kulak yolu girisinde yer alan lezyonlar hem tani1 hemde pasaj acikligini
saglamak amaciyla lokal anestezi altinda diod lazer yardimiyla eksize edildi. Patoloji sonucu ‘AA tip amiloidozis’
seklinde raporlandi.

Sekil 5 : Hematoksilen-Eozin kesitlerde papiller dermisten itibaren dermis derin kesimlerine dogru devamlilik
gosteren homojen eozinofilik amorf madde birikimi goriilmektedir (x100). Kongo-Red ile dermisteki birikim
alanlarinda tugla kirmizisi renkte pozitif reaksiyon izlenmektedir (x100). Amiloid A immiinohistokimyasal boyasi
ile pozitif boyanma izlenmektedir.

Hastanin post-operatif donemde burun tikaniklig: sikayeti gecmisti.
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Sekil 6 : Post-operatif 1.ay kontroliinde sol nazal vestibiiliine ait goriiniim.

Pre-operatif saf ses odyometrisinde (SSO) sol kulakta hava ve kemik yolu esikleri 35/15 dB seklindeydi, post-
operatif 1. ayda SSO: Sol 22/15 dB seklinde olciildii.

1
x| 20|

10

- 0 3

=0 —te=t——ld 4 e L

iz o N_;kix/x}“\"x\

2lo x b o<
s X——X——x—T |~ © g X
£ wolx—" x—Toe £ 4 \
1 B i X
s X
i N 1%

m 0

) )

® ®

100} 109

0] E

120) I = v mp A B
i i E3 L] Ef

Sekil 7 : Hastanin pre-operatif ve islem sonrasi 1.aymda yapilan saf ses igitme testi sonuglari.

Hastanin BUN/Kreatinin degerleri 28/2.46 olup, 3.55 gr/giin proteiniirisi mevcuttu. Hasta FMF ve nefrotik
sendrom nedeniyle nefroloji takibindedir. Hasta HIV enfeksiyonu nedeniyle lamivudin tablet ve dolutegravir tablet
kullanmaktadir ve intaniye poliklinik takiplerine devam etmektedir. (Hastadan aydinlatilmis onam formu
alinmigtir)

Tartisma

Amiloidozis; fibriler yapidaki diisiik molekiil agirlikli proteinlerin ekstraseliiler dokularda birikimine verilen genel
bir isimdir. Bu depolanmalar biriken proteinin tipine, biriktigi yere ve birikim miktarina bagh olarak ¢ok farkl
klinik semptomlara yol acabilir [6]. Bu yazida yaygin cilt tutulumu olan ve dil hacmini artiran amiloidozis olgusu
sunuldu. Histoanatomik dagilim ve miktara bagh olarak, amiloidozis progresif ve hayati tehdit eden organ islev
bozukluguna neden olabilir [7]. Hastanin asil sikayeti burun tikaniklig1 ve isitme azhig1 idi, makroglossi mevcuttu
fakat hastanin semptomatik konugma ve yutma bozuklugu yoktu. Sunulan olgu kronik hastaliklarin potansiyel bir
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komplikasyonu olarak, siiregelen veya tekrarlayan enflamasyon sonucu iiretilen bir akut faz reaktani olan serum
amiloid A’nin birikimi sonucu ortaya ¢ikan AA tip amiloidozistir [6]. Bu kronik hastaliklara romotoid artrit,
spondiloartropatiler, inflamatuvar barsak hastaliklari, kronik enfeksiyonlar ve bu vakada oldugu iizere FMF 6rnek
verilebilir. Sunulan hasta ayn1 zamanda 13 yildir Hepatit B ve HIV enfeksiyonu nedeniyle takipteydi. FMF’e
yonelik yapilan genetik ¢calismada FMF M694V geninde mutasyon saptanmisti.

AA tip amiloidoziste cilt tutulumu nadirken en sik tutulan organ bobreklerdir (%80). Renal tutulum asemptomatik
proteiniiriden nefrotik sendroma kadar giden spektrumda kendini gosterebilir [8]. Hastanin BUN-Kreatinin degeri
28/2,46 mg/dl olup hastanin 3.55 gr/giin proteiniirisi saptandi. Amiloidozise bagh cilt tutulumu; ciltte mumsu
incelme, ekimoz, subkutan nodiiller ve plaklar seklinde goriilebilir [6]. Hastada bas boyun cildinde yaygin, frajil,
ciltten kabarik nodiiler lezyonlar mevcuttu. Bazi genetik amiloidozis tiplerinde gorme ve isitme kaybi
goriilebilmektedir [6]. Mirza ve ark. [9] oOstaki agzim tikayip efiizyonlu otitis mediaya bagh iletim tipi igitme
kaybina yol acan amiloidozis vakasit sunmugtur. Wasono ve ark. [10] bilateral dig kulak yolu tutulumuna bagh
isitme kaybi olan vaka bildirmistir. Sunulan vakada goriilen iletim tipi isitme kaybi dis kulak yolunun amiloid
birikimine bagl tama yakin tikanmasina bagliydi. Cerrahi eksizyon sonrasi hastanin igitmesi normal sinirlara geldi.
Hastanin burun tikaniklig1 lezyonlarin kitle etkisine baghdir. Ayrica pasajin daralmasina sekonder olusan artmis
hava akim hiz1 Bernoulli prensibi geregi pasaji daha da daraltarak burun tikaniklifina katki saglamig olabilir. AA
tip amiloidozis tedavisinde altta yatan enfeksiyoz veya enflamatuvar patolojinin tedavisi amagclanir. Tedavi
stratejisi dokudaki amiloid fibrillerinin klirensini artirmak ve gelisimini onlemektir [11]. Taniy1 kesinlestirmek
icin doku biyopsisi sarttir [6].Tan1 icin uygun ve kolay erigilebilir bir bolge olan subkutan yag dokudan alinan
biyopsi tercih edilir [12]. Sunulan hastada tan1 {ist gbz kapaginda ortaya ¢ikan mor renkli papiiler lezyondan Kaposi
sarkomu? nedeniyle yapilan biyopsi sonucunda konulmustu. Amiloid birikimleri fonksiyon bozukluguna sebep
oluyorsa cerrahi eksizyon veya radyoterapi verilebilir [10]. Hasta nefroloji tarafindan takip edilmekte olup kolsisin
tedavisi almaktadir. Hasta mevcut lezyonlarina yonelik eksizyonel biyopsi sonrasi sol kulakta isitme normale
donmiis ve sol nazal pasajdaki obstriiktif semptomlar gerilemisgtir.
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