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PULMONER AMILOIDOSIS

Amiloidosis bir protein depo hastahgidir.

Tan1 biyopsi ve Kongo kirmizis1 boyasidir.

Sistemik amiloidosis siklikla birka¢ organi etkiler.

Lokalize amiloidosis obstriiktif semptomlar, hemoptizi veya goriintiileme
yontemlerinde tesadiifi bir bulgu olarak ortaya cikabilir.

Tedavi amiloid depositlerinin tip ve dagilimina baghdir.

PULMONER AMILOIDOSIS (PA)

Amiloidosis ekstraselliiler boslukta, insoluble fibriller depositler olarak protein depolanmasinin
neden oldugu bir grup hastaliktir. Bu progressif olarak etkilenmis dokularin fonksiyonu ve yapisini
bozar. Tani biyopsi ve Kongo kirmizisi boyasi ile konur ve siniflandirma fibril prekiirsor proteini ile
yapilir. Dokuda, Kongo kirmizisi boyasi ile amorf boyanan selluler eozinofilik bir materyal olarak
goriiliir (Resim-1). Polarize 1s1ikta bu boyanin muayenesinin tipik olarak elma yesili renkte ¢ift
kirilma gostermesi, amiloidin tanisinda altin standart olarak kabul edilmektedir (Resim-2). Amiloid
materyali, ¢ift beta kirmali levhalar halinde diizenlenmis fibriller proteinden meydana gelir. Tedavi
edilmemis amiloidosis insafsizca ilerler fakat eger fibril prekiirsor yedegi azalirsa depositler
gerileyebilir. Amiloid depolanmasi kalitimsal, inflamatuar ya da neoplastik durumlarla iligkili
olabilir. Amiloid ile iliskili hastaliklarin ¢oguna, iki amiloid proteini AA ve AL neden olur. AA
sekonder amiloidosisin (SA) major komponentidir, hepatik orijinli akut serum proteininden
kokenini alir. AL proteini, immiinoglobulinin kappa hafif zincirinden ziyade lambda hafif zincirinin
degisken pargasindan kdkenini alir.

SOLUNUM SIiSTEMi AMILOIDOSISI

Ik olarak Lesser tarafindan 1887'de ilk PA vakasi bildirilmesinden beri toplam olarak 300" asan
PA vakasini iceren birgok vaka serisi yayimnlanmasina ragmen PA sik goriilmez. G6giis hastaliklar
uzmanlar1 PA'l ya sistemik amiloidosisin (SisA) bir pargasi olarak ya da solunum sistemi (SS)
ile sinirh (lokal amiloidosis) olarak goriirler. PA siniflamasi Tablo-I'de gdsterilmistir. Kronik akciger
hastaliklarindan SisA dogabilir. SisA, solunum sistemi semptomlar1 (SSS) ile ortaya ¢ikabilir ve
lokalize pulmoner ve SS amiloid depositleri semptomatik veya insidental olarak mevcut olabilir.
SOLUNUM SISTEMi HASTALIKLARI ILE KOMPLIKE OLAN SISTEMIK
AMILOIDOSIS

Sistemik amiloidoz primer ve sekonder olarak ikiye ayrilir (Tablo-2). Tablo-2; sistemik
amiloidosis ¢esitleri, klinik 6zellikleri, etiyoloji , tedavi ve prognozunu gostermektedir.

PRIMER (AL) SISTEMIK AKCIGER AMILOIDOSISI

Primer sistemik amiloidosis (PSA), ¢esitli dokularin ekstraselliiler matrikslerinde hem asir1 hafif
zincir (AL) depolanmasi hem de monoklonal gamapatiye yol acan plazma hiicrelerinin anormal
proliferasyonundan kaynaklanan bir plazma hiicre diskrazisidir ve herhangi bir B-hiicre diskrazisi
ile birlikte olabilir. Monoklonal immiinoglobulin hafif zinciri (AL), PSA ve multiple myeloma
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(MM) ile iligkili amiloidosisli hastalarin hem idrar, hem serumunda mevcuttur. MM'll vakalarin
%15 kadarinda AL veya PSA vardir. Szogren sendromu(SZS), plazmostamalar ve Castleman
timorlerini iceren primer sistemik AL amiloidosis ¢esitli gogiise lokalize durumlarin altta yatan
nedeni olabilir. AL amiloidosisi ve akciger tutulumu, kappa zinciri predominant olan, IgM
yapimu ile karakterize monoklonal bir hastalik olan Waldenstrom makroglobulinemisindede
(WM) bildirildi. PSA sistemik olabilecegi gibi, SS gibi sadece bir organ sistemini etkileyebilir.
SS tutulumu, PSA'in tek bulgusu veya sistemik hastaligin bir komponenti olabilir. Bazi yayinlarda,
PSA'lr vakalarin %30 ila % 90'ninda SSA'inin ¢esitli formlarinin, ilk defa otopside tespit edildigi
bildirildi. Yeni bir seride, PSA'te klinik olarak SSA'i insidanst %18 olarak raporlandi. SS
tutulumuna ilave olarak, PSA'l1 olgularin %33'linde nefrotik sendom, %25'inde miyokardiyopati,
%17'sinde noropati, %8'inde gastrointestinal tutulum olur.
Primer Sistemik (AL) amiloidosisten dogan solunum sistemi semptomlari: Akcigerde amiloid
birikimi  olsada, semptomlar nadirdir ve dispne genellikle amiloid kardiyomyopatisine
baghdir.Akciger grafisi siklikla normaldir. Solunum fonksiyon testleri restriktif olabilir ve yaygin
alveolar depositler gaz transferini azaltabilirKalici  plevral effiizyonlar siklikla amiloid
kardiyomyopatisini isarete etmekle birlikte nadiren plevranin amiloidle tutulumuna bagl olabilir
ve tekrarlayan torasentez veya plorddesise ihtiya¢ gosterebilir. Sistemik amiloidosiste degisik
organlardaki birikimler de SS'ni etkileyebilir. Dilin amiloid birikimi ile biiyiimesi obstriiktif
uyku apnesine, diafragmada amiloid birikimi ise diafragma kasinin hareketini azaltarak solunum
yetmezligine (SY) yol agabilir. Sistemik AL amiloidosisin tedavisi altta yatan B-hiicre klonuna
kars1 yonelmis kemoterapidir.
SEKONDER (AA) SISTEMIK AMILOIDOZ (SSA)
Bu proteiniirik bobrek yetmezligine neden olur ve potansiyel neden herhangi bir devamli
inflamasyondur. Amiloid fibrilleri akut faz reaktanlarindan, serum amiloid- A proteininden (SAA)
koken alabilir. Daha Onceleri tiiberkiiloza bagli SSA  sikken, endiistrilesmis diinyada, AA
amiloidosise neden olan altta yatan baglica SS hastalig1 bronsektazidir. Tesadiifi akciger tutulumlu
SA (AA), tiberkiiloz, sarkoidosis, akciger neoplazileri, Kartegener sendromu, Chron hastaligi,
kistik fibrozis, hipersensitivite pndmonisi, Romatoid artrit (RA) , lenfositik intersitisier pnémoni,
pulmoner lenfoma, SZS, bronsektazi, alveolar proteinosis, lupus eritematosus gibi diger diffiiz
parankimal akciger hastaliklarinda (DPAH) goriiliir. Akcigerleri tutan fakat primer DPAH veya
bronsektazi gibi altta yatan kronik inflamatuar durumun eslik etmedigi, Sekonder Pulmoner
Amiloidosis(SPA) (AA), sik degildir, en sik otopside tesadiifi bir bulgu olarak saptanir. Nadiren
SSA, DPAH' na neden olur. RA'li bir vakada, Ailesel Akdeniz Atesi olan birka¢ vakada, hicbir
predispozan durumu olmayan bir vakada bildirildi. SSA'li, altta yatan predispozan durumu
olmayan, 14 vakalik bir seride, hicbir hastada akciger sikayetleri ve akciger tutulumunun
premortem bulgular1 yoktu. Diffiiz intersititial sekonder amiloidosis vakalari, skleroderma ve
ankilozan spondilitli vakalardada bildirildi. SSA(AA) prognozu renal harabiyetin derecesine ve
altta yatan inflamatuar hastalifin tam olarak konrol olup olmamasina baghdir.Tedavi altta yatan
hastaliga baglidir ve cerrahi, antibiyotikler ve immunosupresyonu kapsayabilir.

SENIL SISTEMIiK AMILOIDOZ

Amiloidozun ayni zamanda senil bir formu vardir immiinoglobiilinlerden kéken almaz, en sik
post-mortem muayenede tespit edilir. Akcigeri tutan SA'lu vakalarin cogunda oldugu gibi, senil
amiloidosis vakalar siklikla sessizdir ve 80 yas1 asan populasyonun %10-20'sinde olur. Senil
amiloidosisin en sik depolanma alanlari, miyokard ve akciger damarlaridir.

DIYALizZ ILE ILISKILi AMILOIDOZ
Diyaliz ile iliskili amiloidosis ile iligkili pulmoner hastalik beta-2 mikroglobulin depolanmasina
bagli olup, simdiye kadar bildirilmedi.

LOKALIZE PULMONER AMILOIDOSIS



Genellikle alt solunum yollarin1 tutan, primer ve sekonder sistemik amiloidoz formlarinin
bulunmadigi lokal bir amiloidoz formudur. Cesitli yerlesimlerde karsimiza ¢ikabilir. Bu form hem
fibril prekiirsorlerinin lokal {iretiminden veya bir mikrogevreden, hemde genis olarak dagilmis
proteinden fibril sekillenmesinin kolaylasmasindan kaynaklanir. Depositlerin cogunlugu etkilenmis
alana smirli monoklonal B-hiicreleri ile iligkili AL tiptir. Goriiniiste lokalize amiloid depositleri
sistemik hastaligin bulgular1 olabilir ve her zaman bu olgular sistemik amiloidosisin ekarte
edilmesi i¢in arastirtlmalidir. Tablo-1 ve Tablo-3 : Lokalize pulmoner amiloidosis ¢esitleri, klinik
ozellikleri, tedavi ve prognozunu gostermektedir.

Laringeal amiloidosis

Amiloid benign laringeal hastaligin % 0.5 ila 1'ini olusturur ve insidans yasla birlikte artar.
Siklikla ses kisikligi ile ortaya c¢ikar(Resim-3) ve benigndir  fakat progressif olabilir veya
tedaviden sonra tekrar edebilir. Oldiiriicii kanama bildirilmistir. Ses kalitesini ve havayolu agikligim
korumay1 hedefleyen endoskopik lazer eksizyonu tedavi seg¢enegidir. Cok nadiren lokalize gibi
goriinen laringeal amiloid depositleri herediter apolipoprotein AL amiloidosisin bir 6zelligi olabilir.
Trakeobronsial amiloidosis (TBA)

SS'ne ne lokalize PSA'in (AL) bir formudur ve diger sistemik tutulumlarla iligkisi yoktur. Serum
monoklonal IgG lambda tip spike'l1 bir vaka bildirildi. Bu tipik olarak besinci veya altinc1 dekartta
dispne, Oksiiriik, hemoptizi ile ortaya ¢ikar. Hem izole endobronsial veya trakeal tiimér hemde
tlim trakeobronsial agaci veya major pargalarin1  daraltan plaklar olarak ortaya ¢ikabilir. TBA'in
lokal formunda tek bir endobronsial polip, hemoptizi, lober atelektazi ve obstriiktif pndmopatiye
neden olabilir. Fizik muayenede vizing ve tek tarafli fiks ronkus duyulabilir. Bronkoskopik
goriinlim olarak, lokalize TBA ile endobronsial malignansi arasinda ayirim zordur. Lokal TBA'de
eger miimkiinse, endobronsial rezeksiyon veya lobektomi miikemmel tedavi sonucu verir. Lazer
ablasyonu da diger etkili bir tedavi se¢enegidir. TBA'in diffiiz formu,dksiiriik, vizing, dispne ve
hemoptizi yapar. Bu semptomlar siklikla kesinlestirilmis teshisten once birkac yildir mevcuttur.
TBA'sin diffiiz formu siklikla astim diye yanlis tan1 alir. Bronkoskopide submukozal parlak, soluk
plaklar (Resim-4), lokalize bronkostenoz alanlar1 olarak goriilebilir. Bilgisayarli tomografi (BT)
ana brons ve segmenter bronslarda 6nemli trakeal kalinlasma (Resim-5) ve daralma gosterir.
Trakeopathia osteoplastika(Resim-5) , kalsifikasyon, ve trakeobronsial aga¢ boyunca subkutan
nodiillerin ossifikasyonu diffiiz TBA'un son noktasi olabilir. TBA'li hastalar siklikla bronsektaziye
yol acan sik pndomoni ataklarina sahiptir. SY ve/veya enfeksiyondan mortalite TBA'in diffiiz
formlarinda seyrek degildir. Her ne kadar progressif dispneli hastalarda kemoterapi denensede,
kanitlanmis herhangi bir tedavisi yoktur. Tedavi semptomlara gore, endobronsial rezeksiyon, stent
veya lazer ablasyondur.Endobronsial rezeksiyon bazen kanama ile komplike olabilir. Eksternal
151n radyasyonu ile iyilesme bildirildi. Alt1 yillik yasam stiresi %45'den daha azdir.

Parankimal pulmoner amiloidosis (DASPA)

TBA formunda oldugu gibi noduler parankimal pulmoner amiloidosis (NPPA), lokal hafif zincir
depolanmasi ile birlikte olsada, sistemik hastaligin bir komponenti degildir. Yaklasik olarak
NPPA'li kayit edilmis vakalarin %33'i  asemptomatik olup, akciger grafisini inceleme sonucu
kesfedilen, tek, yuvarlak, para seklinde lezyon veya amiloidoma olarak ortaya cikar(Tablo-3).
Malignansi ve enfeksiy6z granuloma ekarte edilmelidir. BT ve magnetik rezonans goriintiilemede
(MRI) T2 agirlikli goriintiilerde lezyonun diisiik dansitesi bronkojenik karsinomadan ayirt edebilir.
Amiloidoma, rezeksiyon sonrasi nadiren niiks edebilir. Teshis siklikla ultrasound-rehberligindeki
ince igne aspirasyonu ile yapilir. Bu hastaligin multinoduler formu (MNPA)(Resim-6), metastatik
malignansi ve milier tiiberkiilozdan ayirt edilmelidir. Bu nodiiller yavas olarak biiytir,
kavitelesebilir, kalsifiye olabilir (Resim-7-8), nadiren 6nemli semptomlara ve fizyolojik harabiyete
neden olurlar. Istisna olarak, bir vakada kii¢iik bir bronsa nodiiler kompresyonun, bronsektazi ve
masif pulmoner hemorajiye yol actigr bildirildi. MNPA'nin; SZS, hipergamaglobulinemik
purpura, human immiin yetmezlik virusu (HIV) enfeksiyonu, Chron hastalifi, intravendz ilag
kullanimi, asbest maruziyeti ile beraberligi bildirildi ve MNPA'e hiler lenfadenopati eslik(Resim-
6-7) edebilir. Lenfadenopati  masif olabilir ve tipik olarak  diisiik- dereceli pulmoner
lenfoma(DDPL) ile komplike olabilir. Kistik akciger hastaligi(Resim-9), MNPA ile birlikte

3



olabilir. Histoloji amorf eozinofilik materyale ilave, fokal kalsifikasyon ve ossifikasyon gosterir.
Lenfosit, histiosit ve ¢ok cekirdekli dev hiicrelerden olusan hiicresel infiltrasyon siklikla bu
lezyonlarin etrafini ¢evreler. MNPA, isole DDPL ve WM ile birlikte bildirildi. MNPA, cerrahi
tedavi edilebilir bir hastalik olmasada, hastalik progresyonu yavastir, kalsifikasyon siktir ve
milkemmel bir prognozu vardir. Nadiren Onemli fonksiyonel harabiyet yapar. Bazen trakeal
kompresyon veya superior vena kava obstriiksiyonuna neden olabilir.

Diffiiz alveolar septal pulmoner amiloidosis (DASPA)

Diffiiz alveolar septal veya intersitisier amiloidosis, PSA veya MM ile birlikte olur. PSA'te sistemik
tutulumun bulgular1 olmaksizinda goriilebilir. Diffuz pulmoner tutulumun insidansi, sistemik
tutulumlu PSA'te yliksek olsada, vakalarin sadece %5 -10' unda mortaliteye 6nemli sekilde katkida
bulunur. Veriler, genis bir seride, bazi vakalar i¢in daha iyi prognozu isaret etsede, SSS bagladiktan
sonra, yasam siresinin iki yildan daha az oldugu bildirilmektedir. DASPA, kardiak, kas ve
pulmoner vaskiiler  tutulum ile birliktedir. Plevral hastalik ve daha az sikliktada hiler ve
mediastinal lenfadenopati ile birlikte bildirildi. Elektron mikroskopi ¢aligmalart amiloidin
intersitisiumda, kiiclik damarlarin duvarinda, alveolar kapiller bazal membraninda depolandigini
gosterdi. Progressif dispne ve oksiiriik en dnemli semptomlar olup, DASPA , sik olarak amiloid
kardiyomyopati ile sik birlikte olabileceginden, sol kalp yetmezliginden ayirt edilmelidir.
Tekrarlayan hemoptizi, tutulan pulmoner damarlarin ayrilmasindan kaynaklanabilir ve ciddi
pulmoner hipertansiyon, diffiiz vaskiiler tutuluma sekonder goriilebilir. Akciger grafisi diffiiz
retikiilonodiiler infiltrasyonlar ve bazen hiler mediastinal lenfadenopati gosterir.Yiksek
rezollisyonlu akciger tomografisi (HRCT), bazen  intersitisier  infiltrasyonlar  i¢inde
kalsifikasyonlar gosterir. Ayn1 zamanda diffiiz parankimal kist formasyonu HRCT'de goriilebilir.
Plevral effiizyon, direkt plevranin tutulumu veya konjessif kalp yetmezliginden kaynaklanabilir.
Sonu¢

Amiloid hem solunum sistemi i¢inde depolanabilir, hemde uzun siiren akciger hastaliklar ile
komplike olabilir. Amiloid depositlerinin ortaya ¢ikist ve prognozu onlarin etiyolojisi ve
dagilimina baghdir ve benign veya hayat1 tehdit eden olabilirler. Lokalize hastalikli ¢ogu vakada
tedavi esas olarak destekleyici veya semptomatik depositlerin rezeksiyonunu igerir. Bu durumdan
farkli olarak sistemik tedavi yaygin AA ve AL amiloidosiste oldukga etkili olabilir.
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TABLO-I: PULMONER AMILOIDOSISIN SINIFLANDIRMASI

SISTEMIK AMILOSIS

Primer sistemik amiloidosis
Sekonder sistemik amiloidosis
Senil Sistemik amiloidosis
Ailesel sistemik amiloidosis

SOLUNUM SISTEMI AMILOIDOSISI (Sistemik amiloidosisin solunum sistemi bulgularr)
Orofaringeal



Cesit Amiloid Etiyoloji Tan1 Altta yatan Semptom
proteini akciger
hastaliklari
AL B hiicre Asemptomatik,
Primer Biyopsi, diskrazileri, MM, | Dispne, amiloid
SZS, kardiyomyopatisine
Amiloidosis Plazmostamalar, bagli,
Kongo Castleman Dilde amiloid birikimi
kirmizisi tiimorleri, OSAS,
WM diafragmada amiloid
Kalitimsal,  Altin birikimi solunum
inflamatuar  standart yetmezligi
neoplastik  polarize .
Sekonder AA hastaliklar  1g1kta kongo B_RON§EKTAZI’
KIrmizisinim Tiiberkiiloz, Siklikla
Amiloidosis .. Kistik fibrozis, Asemptomatik,
elma yesili .
renkte ¢ift sarlgjldosm,
kirilma iléf)lpglzrzileri Nadiren
gostermesl Kartegener Diffiiz parankimal
sendromu, akciger hastalig1
RA, AAA, (diffuz sekonder
SZS,LIP, pulmoner amiloidosis)
PAP, HSP,
Skleroderma,
AS
SENIL Ig'lerden koken post- 80 yas1 asan Asemptomatik,
SISTEMIK almaz, plazma mortem populasyonun
AMILOIDOSIS  prealbuminden %10 ila 20'sinde  akciger damarlarinda
koken alir depolanir
AILESEL plazma

Makroglossi ( Obstriiktif uyku apnesi)

Diafragmatik amiloidosis (Solunum yetmezIligi )

LOKALIZE PULMONER AMILOIDOSIS,
Laringeal amiloidosis

Trakeobronsial amiloidosis

Lokalize polip

Diffiiz tutulum,

Noduler Parankimal,
Tek nodiil, (amiloidoma)
Multiple noduler lezyon,
Kistik hastahk,

Milier infiltrasyon,

Diffuz alveolar-septal intersitisier,

Hiler ve/veya mediastinal lenf nodlar,

Plevral amiloidosis ve plevral efiizyon

Pulmoner vaskiiler amiloidoz (Pulmoner hipertansiyon)

Tablo-2: Sistemik amiloidosisin klinik 6zellikleri, tedavi ve prognozunu géstermektedir.

AMILOIDOSIS  prealbuminden

koken alir

Tedavi

B hiicre klonuna
kars1 kemoterapi,
plevral sivida,
tekrarlayan bosaltma
ve plorodesis

Altta yatan hastaliga
gore,

cerrahi,
antibiyotikler,
immiinosupresyon

Komplikasyon

Solunum sistem
tutulumu,
nefrotik
sendom,
miyokardiyopati
noropati,
gastrointestinal
tutulum,

Proteiniirik
Bobrek
yetmezligi,

Nadiren
Diffiiz
parankimal
akciger
hastaligi,

Kisaltmalar: MM: Multiple myeloma, SZS: Sjogren sendromu, WM: Waldenstrom makroglobulinemisi, RA: Romatoit artrit,
LIP: Lenfositik intersitisier pnémoni, PAP: Pulmoner alveolar proteinosis; HSP: Hipersensitivite pndmonisi, AS:Anklozan spondilit

AAA:Ailesel Akdeniz Atesi

i

Prognoz

Kardiak
tutulum ve
renal
tutulumuna
bagh

renal
harabiyetin
derecesine
altta yatan
inflamatuar
hastaliga bagh



Tablo-3: Lokalize pulmoner amiloidosis formlarinin ¢esitleri, klinik o6zellik ve tedavileri

goriilmektedir.

CESIT HASTALIK
OZELLIKLERI

LOKALIZE PSA 'bagli izole

PULMONER akciger  tulumu

AMILOIDOSIS veya SS'ne
lokalize  primer
pulmoner
AL amiloidosis

LARINGEAL Benign laringeal

AMILOIDOSIS tiimdrlerin
%1’den az,
40-60 yas arasi ,
Erkeklerde daha
stk

TRAKEO S.ve  6.dekartta

BRONSIAL olur,

AMILOIDOSIS

(TBA) %47 laringeal ve

Lokal Formu

Diffiiz form

PARANKIMAL
PULMONER
AMILOIDOSIS

Amiloidoma

Multiple noduler form

DIFFUZ
ALVEOLAR
SEPTAL/
INTERSITISIER
PULMONER
AMILOIDOSIS
(DASPA)

TBA birlikte
olur. (Resim:3-4)

Malignasi ve
enfeksiyoz
granulomadan
ayirt et

Metastatik
malignansi,
milier
tiiberkiilozdan
ayurt etmek
lazim,

PSA’de MM ile
birlikte olur.

kardiak, kas ve
pulmoner
vaskiiler

tutulum

ile birlikte veya
PSA'de izole
akciger tutulumu

SEMPTOM

Ses
nadiren
hemoptizi

kisikligt,
fatal

dispne, Oksiiriik,
hemoptizi

Asemptomatik,

Oksiiriik,  nefes
darlig1, hemoptizi

oksiiriik, vizing,
dispne, hemoptizi

%33
asemptomatik

asemptomatik

Progressif
dispne ve
okstiriik,

Bazen tekrarlayan
hemoptizi

RADYOLOJI

Boyun
tomografisinde,
Lokalize
polipoid
yumusak doku
kitlesi

Toraks CT’de
Submukozal
trakea duvarinda
cepegevre  diiz
veya  nodiiler
kalinlagma/
kalsifikasyon
Trakeopathia
osteoplastika,

Toraks CT’de
trakeada  lokal
submukozal
yumusak doku
artisi,
bronsektazi,
atelektazi,
pnomoni

Toraks CT’de
Submukozal
trakea duvarinda
cepecevre  diiz
veya  nodiiler
kalinlagma/
kalsifikasyon
Trakeopathia
osteoplastika,

Soliter veya
multiple noduler
lezyonlar

BT ve
MR'da  diisiik
dansiteli soliter
pulmoner nodiil

Toraks

Toraks CT’de
multiple ,
noduller,
kavitelesme,
kalsifikasyon,
bilateral
mediastinal LAP
, kistik akciger
hastalig1

HRCT: diffiz
retikiilonodiiler
infiltrasyon/
kalsifikasyonlar,
bazen diffiiz
parankimal kist
formasyonu,
bazen  plevral
effiizyon

Laringoskopi
Bronkoskopi

Larinkste polipoid
lezyon

trakeal/bronsial
liimende
submukozal
plaklar ve
nodiillerle beraber
kaldirim tast
manzarast

Endobronsial veya
trakeal tiimor

submukozal
parlak, soluk
plaklar, lokalize
bronkostenoz
alanlari

Bilateral hiler
LAP’ye bagl
digtan basi

bulgular olabilir.

Tedavi

endoskopik
lazer
eksizyonu

endobronsial
rezeksiyon
veya
lobektomi,
lazer
ablasyonu

rezeksiyon,
stent veya
lazer ablasyon

Takip/,
rezeksiyon

Semptomatik
tedavi

Semptomatik
tedavi,
plevral
effuzyon
tekrarlayan
torasentez ve
plorodesis,

igin

KOMPLIKASYO PROGNOZ

N

bazen progressif

seyir , Siklikla benign,
tedaviden sonra nadiren fatal
niiks , hemoptiziden
nadiren fatal eksitus

hemoptizi

endobronsial polip,
lober atelektazi,
obstriiktif
pnomopati

endobronsial polip, Iyi prognoz
lober atelektazi,

obstriiktif

pnomopati

Brongektaziye yol 6  yillik  yasam
acan pnomoni  %45'den az
ataklari,

Solunum yetmezligi
ve/veya enfeksiyon,

Rezeksiyon
sonrasi nadiren niiks

Nadiren

bronsektazi, masif Progresyon yavas,
pulmoner hemoraji, miikemmel prognoz,
trakeal kompresyon, fonksiyonel
Superior vena kava harabiyet nadir,
obstriiksiyonu,

nadiren DDL

Amiloid
kardiyomyopatisine/
plevra tutulumuna
bagl Plevral
effiizyon,
Tutulan
damarlarin
ayrilmasinadan
tekrarlayan
hemoptizi, PH

SSS bagladiktan
sonra yasam siiresi
2 yildan azdir.

pulmoner



Tablo kisaltmalari: MM: Multiple myeloma, PH:Pulmoner hipertansiyon, LAP: Lenfadenopati,
DDL:Diisiik dereceli lenfoma
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Resim -1: Klinigimize ait trakeobrongial amiloidosis diffiiz formlu bir olgunun brong biyopsisinin
Kongo Kirmizis1 ile tugla kirmizisi renginde boyanmasini gostermektedir.

Resim-2: Klinigimize ait trakeobrongial amiloidosis diffiiz formlu bir olgunun brons biyopsisinin

Polarize 151k altinda elma yesili refle vermesini gostermektedir.



Resim-3:Klinigimize ait bir lokalize trakeobronsial amiloidosis +laringeal amiloidosis olgusunda
sol vokal kordda amiloid birikimine ait nodul seklinde lezyonu gosteriyor.

Resim -4:Klinigimize ait bir lokalize trakeobronsial amiloidosis +laringeal amiloidosis olgusunda
ana karinanin 6nden noduler sekilde genisledigi ve sag ana brons duvarinda lokalize noduler
lezyonlar goriilmekte.



Resim-5:(Tracheobronchopathia  Osteochondroplastica ~ ve  amiloid  birlikteligi)  Dicle
Universitesinden Sayin Do¢ Dr. Gokhan Kirbas'in bir vakasina ait toraks BT kesitinde trakea
duvarinda irregiiler kalinlagma goriilmektedir.
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Resim-6: Klinigimize ait 10 y1ldir Sz6gren sendromu olan bir hastanin P-A grafisinde ,
Multinoduler pulmoner amiloidosise ait bilateral diffiiz parankimal infiltrasyonlar goriilmektedir.
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Resim:7: Klinigimize ait  Multi noduler parankimal pulmoner amiloidosisli hastanin Toraks
BT'sinde mediasten penceresinde bilateral hiler lenfadenopati, noduller ve nodul iginde
kalsifikasyon goriilmektedir.



Resim:8: Klinigimize ait  Multi noduler parankimal pulmoner amiloidosisli hastanin Toraks
BT'sinde parankim penceresinde bilateral multiple noduller ve nodul icinde kalsifikasyon
goriilmektedir.
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Resim:9: Klinigimize ait  Multi noduler parankimal pulmoner amiloidosisli hastanin Toraks
BT'sinde parankim penceresinde bilateral milier noduller ve multiple hava kistleri goriillmektedir.



