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  مقدمه
 يك بيماري ايديوپاتيك است كه با ،وزيسآميلوييد    

 ،آميلوييد )1(.شود  مشخص ميآميلوييدخارج سلولي رسوبات 
طبيعي محلول بوده ولي در شكل تئيني است كه در حالت پرو
 به اين )2(.كند ها رسوب ميطبيعي و فيبريلي خود در بافتغير

شود  ها را شامل مي  گروهي از بيماري،وزيسآميلوييدترتيب 
 مشخص آميلوييدهاي   فيبريلكه با رسوبات خارج سلولي

ست  اغلب يك پديده موضعي ا، در حنجرهآميلوييد. دشو مي
در  )3(.باشد رگيري سيستميك همراه ميكه بندرت با د
 2003سال   كه در ايالات متحده دراي جديدترين مطالعه

  با درگيري  بيمار16ان ــ مي از،تـاسده ــام شــلادي انجــمي
  

  
  

  
راه ــهمه ــورد بــ م2ا ــ تنه،رهــ در حنجدــآميلويي
وزيس در دــآميلويي )1(. است ري سيستميك بودهــدرگي
 سال 60 تا 40ن ــ سني به طور مشخص افراد بين،رهــحنج

 ،ردان به زناناري در مــت شيوع بيمــ نسب.كند را درگير مي
ترين تظاهر   شايع،داــت صــخشون )1(.باشد  مي1 به 3

 متغير و ،هاي باليني در لارنگوسكوپي يافته. تــبيماري اس
 توده ورت يكــاغلب به صاختصاصي بوده و غير 
، كه كند  تظاهر مي رنگزردري يا مخاطي قرمز، خاكستزير
اب صوتي يا ــنم طــخي تواند با يك پوليپ خوش مي

   )4(.لارنگوسل اشتباه شود
  

  چكيده 
 بيماري علايمي كه منجر به تخريب بافت و بروز آميلوييد يك بيماري ايديوپاتيك است كه با رسوبات ،يسآميلوييدوز: مقدمه    
 اغلب يك پديده موضعي است كه  بندرت با درگيري سيستميك همراه ، در حنجرهيسآميلوييدوز. شود شوند، مشخص مي مي
 از نظر .، متغير و غير اختصاصي استهاي باليني در لارنگوسكوپي ترين تظاهر آن بوده و يافته  شايع،خشونت صدا. باشد مي

صورت ه اساس پاتولوژي و درمان آن بتشخيص بيماري بر. باشد پذير نمي  افتراق آن از  ساير ضايعات حنجره امكان،باليني
با توجه به نادر بودن درگيري . ي و صداي بيمار استات به روش جراحي جهت حفظ راه هوايمرسوم، شامل برداشتن ضايع

 معرفي ،يس سيستميك با تظاهر اوليه در حنجرهآميلوييدوز در اين مقاله يك مورد ،همراه درگيري حنجرهه سيستميك ب
  . گردد مي
اي بود كه با شكايت اوليه تنگي نفس و تغيير صدا به بخش گوش و حلق و بيني بيمارستان   ساله45بيمار آقاي : عرفي بيمار    م

هاي بعدي نيز پروسه التهابي   مورد بيوپسي2بيوپسي قبلي بيمار مطرح كننده پروسه التهابي بوده و . ه بودفيروزگر ارجاع شد
ها،   نمونهcongo-red آميزي رنگلارنگوسكوپي و بيوپسي و با در نهايت در آخرين . دندو همانژيوم زير مخاطي را مطرح كر

دنبال آن با بيوپسي از مخاط لثه و چربي ه ب. يس حنجره مطرح گرديدآميلوييدوزو تشخيص شد  مشاهده آميلوييدرسوبات 
  . ي مسجل گرديدآميلوييدوزيس سيستميك براي و تشخيص ،نها ي در آآميلوييدشكم و وجود رسوبات 

 درمان آن به صورت ،آميلوييدوزيس سيستميك با درگيري حنجره يك مورد نادر بوده كه در حال حاضر: گيري نتيجه    
 تحقيق در مورد تأثير داروهاي مديكال بر روي اين بيماري هنوز .باشد برداشت ميكروسرجري ميو هاي مكرر  لارنگوسكوپي

  .ادامه دارد
           

   خشونت صدا – 3    حنجره – 2     يس سيستميكآميلوييدوز – 1:    ها ژهكليدوا

  14/4/84:تاريخ پذيرش، 25/11/83:تاريخ دريافت

I(هاي گوش و حلق و بيني و جراحي سر و گردن، بيمارستان حضرت رسول اكرم استاديار و متخصص بيماري)علوم ن، خيابان نيايش، دانشگاه ، خيابان ستارخا)ص
  .)مؤلف مسؤول*(تي ـ درماني ايران، تهران، ايرانپزشكي و خدمات بهداش

II (دانشگاه علوم پزشكي و خدمات بهداشتي ـ درماني ايران، تهران، ايرانهاي گوش و حلق و بيني و جراحي سر و گردن،  دستيار بيماري.  
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ت به صورت همزمان ــممكن اسوز در حنجره، آميلوييد
ب شيوع عبارت ــر كند كه به ترتيــه را درگيــچندين نقط
، ونتريكول و )TVC)True Vocal Cords :است از

FVC)False Vocal Cords(.)5( تشخيص بيماري  ،در نهايت 
 )6(.هاي بافتي است پاتولوژيك نمونههيستوبراساس بررسي  

 شامل برداشتن نسبي ،درمان بيماري نيز به صورت مرسوم
يا كامل ضايعات به روش جراحي اندوسكوپيك جهت حفظ 

 در اين مقاله يك )4(.باشد رد راه هوايي بيمار  ميصدا و عملك
وز كه تظاهر اوليه آن در آميلوييدمورد درگيري سيستميك 

   . شود ، معرفي ميحنجره رخ داده است
  

  معرفي بيمار
 ساله، اهل زنجان و كشاورز بود كه براي 49بيمار آقاي     

 با شكايت تنگي نفس و تغيير 1382اولين بار در آذرماه 
يني و جراحي سر و كيفيت صدا به بخش گوش و حلق و ب
 مبتلا  به بيمار. ه بودگردن بيمارستان فيروزگر ارجاع شد

ي ــم علاي،هــل از مراجعــ ماه قب1ود و از ــرط بــچاقي مف
ت صدا با سير ــر كيفيــي و تغييــنظير تنگي نفس فعاليت

ج دچار ديسفاژي و احساس ـ بتدري وده داشتهــپيشرون
بيمار سابقه مصرف . دجسم خارجي در گلو نيز شده بو

  سال15ه مدت  پاكت در روز ب2سيگار به  ميزان 
)pack/year 30(ي و الكل قاش و نيز گاهاً ترياك به شكل استن

بيوپسي قبلي بيمار تنها مطرح كننده . كرد را نيز ذكر مي
در طي لارنگوسكوپي و بيوپسي اوليه در . پروسه التهابي بود

ي ـي طناب صوتــدر نواحي ــمخاط، ضايعات زيراين مركز
ن ـ مري ناحيه بيهاي اپي گلوت، دهان ح حنجرهـراست، سط

شكل (يد مشاهده شدي كريكويـه خلفـا و ناحيـيدهآريتنوي
اي در تراشه و   ضايعه، و در برونكوسكوپي)1شماره 
  . ها مشاهده نشد برونش

  با. مجدداً پروسه التهابي را مطرح نمود،نتيجه بيوپسي    
التهابي  ي از ريفلاكس و نيز ضايعاتـ ضايعات ناشهـك بـش

مشابهي در حنجره  و ضايعاتعلايم تواند  ون كه ميياتوايم
ي و ضد ريفلاكس استروييدداشته باشد، وي تحت درمان 

  .قرار گرفت

  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

نماي لارنگوسكوپيك توده با درگيري ساختارهاي  -1شكل شماره 
  سوپراگلوت

  
 ناگهاني و  بيمار مجدداً با تنگي نفس،رخيص ماه پس از ت2    

 ، حياتيعلايم پس از پايدار شدن استريدور مراجعه كرده كه
 اين بار لارنگوسكوپي و بيوپسي قرار گرفت وتحت 
ص احتمالي همانژيوم زير مخاطي براي وي مطرح ــتشخي
اي در   گردن بيمار تودهCT-scanعلاوه بر آن در . گرديد

همراه ه گلوت ب  با گسترش به ناحيه سابوتـناحيه سوپراگل
گلوتيك مشاهده شد كه در آن تهاجمي  اپي درگيري فضاي پره

   .)2  شمارهشكل(حنجره رخ نداده بودبه ساختار 
هاي  نشانه و علايمبا اين حال با توجه به عدم مطابقت     

 بيمار بار ديگر تحت ،هاي مطرح شده بيمار با تشخيص
ي درگير ي قرار گرفته و از تمام نواحلارنگوسكوپي و بيوپس

ها به  با ارسال نمونه. جداگانه بيوپسي تهيه شدبه صورت 
ي  ضمن آميلوييدمركزي مجهز و با مشاهده رسوبات 

 در نهايت تشخيص ، در آنهاcongo-red آميزي رنگ
  . )3  شمارهشكل(وز حنجره براي وي مسجل گرديدآميلوييد

احتمال درگيري سيستميك علاوه بر اين با توجه به     
وز، اقدام به بيوپسي از  مخاط لثه و چربي شكم شد آميلوييد

شكل (ي بودندآميلوييد حاكي از وجود رسوبات ،كه هر دو
  .)4شماره 
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  درگيري : اسكن گردن تي سينماي اگزيال  -2شكل شماره 
  ريتنوييدهاسوپراگلوت با انتشار زيرمخاطي آ

  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

  با ) سبز درخشان(Bi-refringenceنماي  -3شكل شماره 
 Red-Congoآميزي  رنگ

  
 CBC)Cell Bloodها، كه شامل  اير بررسيـ سدر    

Count(، U/A)Urine Analysis( ،هاي سرم الكتروليت ،
 CXR)Chest X-Ray( ،BMA)Bone، هاي كبديتتس

Marrow Aspiration (لي ها بود، اختلا و سونوگرافي از كليه

 بيمار كانديد ،وزآميلوييديد تشخيص با تاي. مشاهده نشد
  شد كه در يك نوبت تحتCO2-LASERجراحي با 

يدكتومي راست و كوردكتومي خلفي راست قرار آريتنوي
 ماه پس از 12در زمان نگارش مقاله با گذشت . گرفت

 مشكل تنفسي بيمار تا حد زيادي برطرف گرديده ،جراحي
صر كه علت آن از خشونت صداي مختو بيمار تنها بود 

  . ، شكايت داشتلوييد در سطح گلوت بودرسوبات منتشر آمي
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  
  

  نماي ميكروسكوپيك آميلوييدوز در چربي  -4شكل شماره 
  جدار شكم

  
  بحث

علت   يك بيماري با،ي فوقانييدوزيس راه هوايآميلوي    
ي گرفتار  در دهه پنجم سن افراد را،نامشخص است و اغلب

 بر پايه بيوشيمي يدوزيسبندي جديد آميلوي  طبقه)1(.كند مي
و ) يدبراي آميلوي( بزرگAيدها با يك حرف آميلوي. باشد مي
 براي Lمثلاً ( يك حرف جهت نوع پروتئين فيبريلينيز

نشان داده ) پروتئين فيبريلي ايمونوگلوبولين زنجيره سبك
  . شوند مي
يدي هاي آميلوي يتي فيبريلشاء ايمونوسشواهدي از من    

 جهت )8(يهاي تئوري و )7( بدست آمده،يافت شده در راه هوايي
  . اند توصيف منشاء ايمونولوژيك آنها مطرح شده
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هاي  ژن ها به آنتي سل، پاسخ پلاسمااولين تئوري    
استنشاقي با ترشح ايمونوگلوبولين را مطرح ساخته و تئوري 

هاي اضافي يا از  نوگلوبولين ناتواني بدن در حذف ايمو،دوم
نوكلونال مهاي   سل نظر رفتاري غير طبيعي كه توسط پلاسما

  . ه كرده استاند را اراي توليد شده
 ها نظير هاي پلاسماسل يد با ديسكرازيهمراهي آميلوي    

MM)Multiple Myeloma( نيز تاكيد كننده منشاء  
كه  شد، بطوريبا ي ميآميلوييدهاي  ايمونوگلوبوليني فيبريل

    )9(.شود  به يك نئوپلاسم منجر ميآميلوييدموارد        تقريباً
تمامي تومورهاي % 1، كمتر از حنجرهزيس وآميلوييد    

ترين محل   شايع،حنجره. شود خيم حنجره را شامل مي خوش
گردن و راه هوايي است و  و ي در سرآميلوييدرسوبات 

   )1(.اشدب درگيري سيستميك در آنها نادر مي
غشاء  و  در حنجره شايد در داخل ديواره عروقآميلوييد    

هاي هيالين در بافت   به صورت حلقه،پايه غدد سروموسينوز
هاي اتفاقي بدون شكل ظاهر  صورت تودهه چربي و نيز ب

هاي بدون شكل   توده در اين ميان درگيري عروق و كهشود
   )10(.تر هستند شايع

 نماي ،دـــآميلوييوري، ــوسكوپ ندر بررسي با ميكر    
ــك وژن وائوزينوفيليــل، همـــن شكدوـول، بــدون سلــب

 آميزي رنگو در ) H&E=Haematoxylin and Eosin(دارد
ان با ــشز درخـــك سبــ نماي كلاسي،Congo-redبا 

 ورــت نــرا تح) Bi refringence(فـــانكسار مضاع
 براي آميزي رنگ .)3  شمارهشكل(دهد پلاريزه نشان مي

SAP)Serum Amyloid-P(،ي  يك روش تكميلي عالي برا
   )10(.باشد اطمينان از تشخيص صحيح مي

    CT-Scanو  MRI  در ارزيابي ضايعاتي كه ممكن است
.  كمك كننده هستند،تر باشند شود وسيع از آنچه مشاهده مي

ء وز با نشاندار كردن جزآميلوييدتصويربرداري از ضايعات 
P نيز انجام گرفته ) راديواكتيود توسط موا( سرمآميلوييد

. با اين حال كماكان تشخيص نهايي با بيوپسي است، )11(است
ب با افزايش مورتاليتي وز سيستميك  اغلآميلوييداز آنجا كه 
، تشخيص درگيري موضعي از سيستميك )12(همراه است

  . ضروري است

وز سيستميك شامل يدآميلويها جهت تعيين وجود  بررسي    
   )1(:موارد زير است

 توسط آميلوييد پروتئين Type مشخص كردن -1    
   )IHC)Immuno Histo chemistry آميزي رنگ
  ها   اولتراسونوگرافي كليه-2    
    سرمانس كراتينينرگيري كلي  اندازه-3    
ادراري  ايــه نــت پروتئيـــز ادرار جهــ آنالي-4    

)Bence-jones(  
هاي   ميكروگلوبولين و ايمونوگلوبولينB2گيري   اندازه-5    

  سرمي بيمار 
   انجام الكتروكارديوگرافي -6    
   CT-scan و CXR انجام -7    
 از چربي )FNA)Fine Needle Aspiration انجام -8    

  . جدار شكم
توانند جهت بررسي درگيري  مناطق ديگري كه مي    

قرار گيرند شامل مورد بيوپسي يس وزآميلوييدسيستميك 
  ) 13(.باشد  مغز استخوان و پوست مي،ركتوم، كليه، كبد 

 جهت رد كردن مولتيپل ميلوما ،BMAيك انجام شايد     
 روش انتخابي جهت تاييد ،چربي شكم FNA. لازم باشد

و % 100درگيري سيستميك بوده و ارزش اخباري مثبت 
 ارجاع به يك متخصص )14(.دارد% 85ارزش اخباري منفي 

هماتولوژي جهت بررسي احتمال درگيري سيستميك در 
. وز راه هوايي فوقاني لازم استآميلوييدتمامي موارد 

مبتلا بيماران % 15-40 در ،درگيري راه هوايي خارج حنجره
وز حنجره نشان داده شده است و بايستي جهت آميلوييدبه 

   )1(. گيرد اندوسكوپي كامل صورت،مان آنرد كردن همز
وز محدود آميلوييدموثرترين درمان براي در حال حاضر     

 لارنگوسكوپي ميكروسكوپي و برداشتن ضايعات ،حنجره
 عملكرد حنجره را حفظ ، اغلب،اي جراحي چند مرحله. باشد مي
 راديكال كه صدا و بلع بيمار Extripationكند و نسبت به  مي

استفاده از  )1(.شود كند، ترجيح داده مي  مشكل ميرا دچار
 )15(.هاي اخير افزايش يافته است نيز در  سالCO2ليزر 
تجويز هاي تكميلي نظير راديوتراپي، كموتراپي و  درمان

 )16(.وز ندارندآميلوييداي در درمان  ها اثر اثبات شدهاستروييد

1 
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وز در حنجره شايع بوده و به همين علت، پايش آميلوييدعود 
اي  هاي تصويري دوره  مكرر و بررسيمنظم توام با معاينات

 )1(.جهت شناسايي عود در مراحل اوليه ضروري است
ي تجربي با دارويهاي جديد شامل بكارگيري روش

ي را ناپايدار كرده و آميلوييدهاي كوچك كه رسوبات  مولكول
ي را در مورد امكان كنند، اميدهاي آنها از بدن كمك ميبه دفع 
  )17(.اند كني اين بيماري ايجاد كرده ريشه
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A Case of Systemic Amyloidosis with Primary Manifestation in Larynx : 

Diagnosis, Pathophysiology and Treatment 
 
 

                                                            I                                          II                                   II                                
*A.R. Mohebbi, MD       A. Durudynia, MD      H.R. Nouri, MD       

                                                            
                                                                  
   
 
 
                                                           
Abstract 
    Introduction: Amyloidosis is an idiopathic disorder characterized by amyloid deposition leading to tissue damage and 
disease. Laryngeal amyloidosis is usually a localized phenomenon that is rarely accompanied by systemic involvement. 
Hoarseness is its most common symptom and the clinical findings in laryngoscopy are variable, nonspecific and difficult to 
be distinguished from other laryngeal lesions. The diagnosis is made by pathological examination and the treatment 
consists traditionally of surgical excision to maintain a functional airway and optimize voice. Considering the rarity of 
systemic involvement with laryngeal amyloidosis, this article presents a case of systemic amyloidosis with primary 
manifestation in the larynx.  
    Case Report: The case was a 45-year-old man referred to ENT ward of Firouzgar Hospital with primary chief complaint 
of dyspnea and hoarseness. Primary biopsy from endolarynx indicated an inflammatory process and two later biopsies 
revealed inflammation and submucosal hemangioma as well. Finally, in the last laryngoscopy and biopsy with Congo-red 
staining, amyloid deposits were observed and laryngeal amyloidosis was documented. Additional biopsies from gingival 
mucous and abdominal fat and the presence of amyloid deposits in these sites confirmed the diagnosis of systemic 
amyloidosis.  
    Conclusion: Systemic amyloidosis with laryngeal involvement is a rare disorder which is currently treated by serial 
direct laryngoscopy and microsurgery. Research on its medical treatment is ongoing. 
 
 
 
 
Key Words:  1) Systemic Amyloidosis   2) Larynx   3) Hoarseness 
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