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Bölüm
32 AĞIR ZİNCİR HASTALIĞI

Cenk SUNU1

Ağır zincir hastalıkları (AZH›ler), malign B hücreleri tarafından ilişkili bir 
hafif zincir olmadan bir monoklonal immünoglobülin ağır zinciri (AZ) üre-
timi ile ayırt edilen nadir B-hücreli malignitelerdir. Üretilen immünoglobulin 
(Ig) AZ sınıfı ile tanımlanan üç AZH tipi vardır: IgA (α-AZH), IgG (γ-AZH) ve 
IgM (μ-AZH). α-AZH en yaygın olanıdır ve en yaygın olarak Akdeniz bölgesi ve 
Kuzey Afrika da, genç yetişkinlerde bağırsak emilim bozukluğu olarak görülür. 
Tedavi antibiyotik ve gelişmiş beslenme ve hijyen oluşur. Bağırsak perforasyonu 
riski taşıyan büyük kitlelere sahip hastalar için cerrahi gerekir. Antibiyotiklere 
cevap yoksa veya agresif non-Hodgkin lenfoma (NHL) teşhisi konulursa, hasta 
kemoterapi ile tedavi edilmelidir. μ ve γ-HCD nadir görülür ve esasen anormal Ig 
ağır zincir üreten B hücreli NHL›li hastalarda bulunur. Bu hastalara belirsiz öne-
me sahip monoklonal bir gamopati (MGUS) teşhisi konulabilir. NHL’li MGUS’lu 
hastalara kemoterapi uygulanmalıdır. Lenfoplazmasitoid NHL’li hastaların serum 
ve idrarlarının taranması ile γ- veya μ-AZH’lı daha fazla hasta tanımlanabilecek-
tir (1).

Multipl miyelomda (MM), malign plazma hücreleri genellikle tanımlanabilir 
bir ağır zincire (genellikle IgG veya IgA) ve ilişkili bir kappa veya lambda hafif 
zincirine sahip olan bir monoklonal immünoglobulin (Ig) salgılar. Waldenstrom 
makroglobulinemisinde (WM), malign lenfoplazmastoid hücreleri IgM ağır ve 
hafif zincir proteini salgılar. Ağır zincir hastalıkları olarak adlandırılan ve B lenfo-
sitlerin ve plazma hücrelerinin çoğalmalarıyla üretildikleri MM ve WM’e benzer 
olan hastalıklar vardır. AZH’lar MM ve WM’den farklıdır, çünkü üretilen mo-
noklonal Ig ilişkili bir hafif zincir içermeyen ağır bir zincire sahiptir. Bu AZH’lar 
üretilen ağır zincir (AZ) tipine göre adlandırılır: IgA (α-AZH), IgG (γ-AZH) ve 
IgM (μ-AZH). Bu durumların teşhisi, lezyonun histopatolojisine ve hastanın se-
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