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Amiloidoze

* Patologinés medziagos — amiloido
kaupimasis organy ir audiniy
tarplastelingje terpeje, ilgainiui sukeliantis
ju atrofija ir funkcijos nepakankamuma.




* Amiloidas — biochemiskai heterogeniska
medziaga :

- Pagal fibrino (F) komponento kilme
zinoma |5 rasiy.

- Skiriamos dvi svarbiausios biochemineés
rasys :

* AA (amyloid associated)

e AL (amyloid light chain)

]
- - .
= . /’\
[4 v
i » B
«
¥

e i _ﬁéf‘i



AA amiloido kilme

* Is SAA baltymo (SAA — Umios uzdegimo
fazes proteinas, parodantis uzdegimo
intensyvuma)

¢ Persistuojant aktyviam uzdegimui, sutrinka
SAA degradacija.

* Nepilnos SAA proteolizes produktas —
fibrilinis AA baltymas.




AA amiloidas — “antrinis”, sergant :

e Tuberkulioze

* Brochoektatine liga

» Letiniu osteomielitu
* Reumatoidiniu artritu
* Opiniu kolitu

 Kitomis persistuojancio aktyvaus
uzdegimo ligomis



AL amiloido kilme

e Esant plazminiy lasteliy disfunkcijai,
sintezuojama daug monokloninio Ig arba
jo lengvosios grandies (monoklonine
gamopatija)

¢ Is imunoglobuliny (lg) lengvyjy grandziy,
dazniausiai — lambda

» Sios grandin€s jungiasi tarpusavyje
suformuodamos amiloida.

» Sios grandinés kraujuje ar slapime
vadinamos Bence Jones baltymu



AL amiloidas susidaro sergant :

e Mielomine liga

e Kitomis B Iasteliy neoplazijomis

* Daznai —“idiopatinis”, be zinomos
priezasties



Sistemine (generalizuota)

amiloidoze
AA amiloidas : AL amiloidas :
Inkstai Sirdis
Kepenys Virskinamasis traktas
Bluznis Periferiniai nervai
Limfmazgiai Oda
Antiksciai Liezuvis

Skydliauke

Kiti vidaus organai



Sistemin€és amiloidozés klinika

* Leta, nepastebima pradzia

e Jvairiy organy funckijos sutrikimai

e Organy funkcijos letinis nepakankamumas

* Baigt] dazniausiai nulemia inksty
pazeidimas



|zoliuota pirmine sinonazaline

amiloidoze
» Registruota |6 ligos atvejy nuo 1946 metu.
e Dazniau serga moterys (12/16)

e Sergamumas fiksuotas visose amziaus grupese.
Amziaus vidurkis 34 metai (ribos : 8 — 86 metai)

* Nosies obstrukcija — dazniausias pirmiausiai
pasireiskiantis klinikinis ligos simptomas (78%).
Veido skausmai — pavojingas simptomas.

e Pirmiausiai pazeidziamos — kriauklés ir nosiarykle.

* Radiologiniai radiniai — ne patognomoniniai.
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ssUkis otorinolaringologui

¢ |zoliuota pirmine sinonazaline amiloidoze

imituoja rinosinusita ir kliniskai gali
pasireiksti:

- nosies obstrukcija

- iSsskyromis is nosies

- kraujavimu is nosies

- ausies uzgulimu

- sekrecija ] nosiarykle



* Apziliros metu amiloidinés mases
matomos kaip gelsvi polipoidiniai dariniai,
imituojantys uzdegimiskai pakitusius
polypus.

» Radiologiskai sinonazalineé amiloidoze
nera charakterizuojama.




» Diagnozes patikslinimas — biopsija.

* Sqaugos neoperuotoje nosyje turety
sukelti ligos jtarima.

* Pooperaciniy daugybiniy saaugy
susidarymas — Jtarimas.

* T.b. atmestos sistemin€s priezastys:
mielomine liga, TBC, reumatines ligos.
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|zoloiuotos pirmin€s sinonazalin€s amiloidozes
diagnozavimo algoritmas

Patologin€s mases

nosies ertmeje ->
biopsijoje — amiloidas.

Zandiniy andiy
KT/MRT : jvertinti

proceso isplitima.

Sisteminis istyrimas

Kraujas : BKT,
SEK, KFT, ENG,

Slapimas :
mikroskopija,
biocheminis tyr,
Bens-Jonse baltymas

Biopsija : normalios
odos, pilvo riebaly,
tiesios zarnos

serumo
elektroforezé.

Jei, neigiama- biopsija
audiniy, kuriuose
tikimasi rasti amiloido.

Echokardiografija




Gydymas

» Medikamentinis gydymas neefektyvus.

* Néra jrodymy dél radioterapinio gydymo
efektyvumo.

» Del galimo aplinkiniy struktlry pazeidimo, sio
gydymo metodo rekomenduojama vengti.

e Chirurginis gydymas. Daugeliui pacienty
taikius chirurginj gydyma sumazéjo ar isnyko
ligos simptomai. Nors recidyvo tikimybe yra
didele, taciau chirurginis gydymas nepablogina
paciento bukles.



Apibendrinimas

¢ |zoliuota pirmine sinonazaline amiloidoze
yra itin reta liga.

e Liga imituoja daznai pasitaikancias ligas ir
klinikinius simptomus.

e Apsunkinto kveépavimo atveju
rekomenduojamas chirurginis gydymas.

e Chirurginis gydymas nesukelia ligos
paUmejimo ir palengvina simptomus
daugeliui pacienty.



Klinikinis atvejis.

* Moteris, 53 metai.

o Skundziasi : prastu regejimu, isSokusi kairioji akis, riboti
jos judesiai, dvejinimasis, apsunkintas kvepavimas nosimi,
skausmai veido ir kaktos srityse, pulingos, gleivingos
isskyros. Mineti skundai keleta menesiy, palengva
progresavo.




Klinikinis atvejis.

e 2010-12-07 atlikta operacija -
Ethmoidotomia endoscopica bil., operacijos
metu paimta biopsija histologiniam
istyrimui, atsakymas - amiloidoze (AL
tipo).



o Apziurint : Nosies pertvara vidurio linijoje,
bendros landos - laisvos, vidurin€se landose ypac
iS kairés - audiniy masés prolobuojancios | nosies
ertme. Nosies apatin€s kriaukle is desines
uzpakalin€je dalyje polipoziskai pakitusi, kaire- be
pokyciu.

* Prienosiniy anciy KT: visuose sinusuose tirstas
sekretas, uztemusios ypac kairés puses
etmoidalines lasteles, papildomos audiniy mases
etmoidalinese Iastelése su kaires puses akies

struktUry spaudimu.



KT : koronarinis pjuvis




KT : koronarinis pjuvis




KT :aksialinis pjuvis




KT :aksialinis pjuvis







Gydymas

* Pacientei taikytas chirurginis gydymas.

e Operacijos metu :

v Seiverio, grazty pagalba pasalintos pakitusios
etmoidalin€s lasteles, pakite audiniai iki sveiky audiniy
ribos.

v" Visuose sinusuose rasta gausiai tirsto, gleivingo sekreto,
kuris issiurbtas.

v Kaireje nosies pus€je susiformavusios mukoceles
deformavo medialine zandinio sinuso ir orbitos sienele iki
pat sfenoidalinio sinuso.

v Palpuojant kaire ak] matosi aiskls obuolio judesiai
nosies kaireje landoje, matosi m.rectus lateralis padengtas
plona kauline plokstele.



Operacija







Operacijos metu paimti citologinis, histologinis ir bakteriologinis
tyrimai.

Galutiné patologijos diagnozé: AMILOIDOZE (AL TIPAS)
NOSIES GLEIVINE]JE.

| - 2.SmulkUs virpamuoju epiteliu iskloti purios jungiamojo (fokaliai
fibrozuoto) audinio stromos su

negausiomis mucinineémis liaukomis ir kauliniy sijy fragmentai su
limfoplazmocitinés infiltracijos zidiniais;

fokaliai negausios amorfiskos eozinofilinés medziagos sankaupos stromoje.

3. Resipraciniu epiteliu iskoti fibrozinés stromos su liaukomis fragmentai;
stromoje gausios amorfiskos

eozinofilinés KR+ medziagos sankaupos.

Amiloidas:AmyAA(-); Ig kappa / Ig lambda nespecifine (+++)
reakcija.

Ethmoiditis chronica hyperplastica bil. Amiloidoze (AL tipo).



AciU uz démesj. ©
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