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Agir zincir hastaliklar1 (AZHler), malign B hiicreleri tarafindan iligkili bir
hafif zincir olmadan bir monoklonal immiinoglobiilin agir zinciri (AZ) iire-
timi ile ayirt edilen nadir B-hiicreli malignitelerdir. Uretilen immiinoglobulin
(Ig) AZ sinifi ile tanimlanan ti¢ AZH tipi vardir: IgA (a-AZH), IgG (y-AZH) ve
IgM (u-AZH). a-AZH en yaygin olanidir ve en yaygin olarak Akdeniz bolgesi ve
Kuzey Afrika da, geng yetiskinlerde bagirsak emilim bozuklugu olarak goriiliir.
Tedavi antibiyotik ve gelismis beslenme ve hijyen olusur. Bagirsak perforasyonu
riski tagtyan biiylik kitlelere sahip hastalar icin cerrahi gerekir. Antibiyotiklere
cevap yoksa veya agresif non-Hodgkin lenfoma (NHL) teshisi konulursa, hasta
kemoterapi ile tedavi edilmelidir. p ve y-HCD nadir goriiliir ve esasen anormal Ig
agir zincir tireten B hiicreli NHD1i hastalarda bulunur. Bu hastalara belirsiz 6ne-
me sahip monoklonal bir gamopati (MGUS) teshisi konulabilir. NHLli MGUS'lu
hastalara kemoterapi uygulanmalidir. Lenfoplazmasitoid NHLIi hastalarin serum
ve idrarlarinin taranmast ile y- veya u-AZH’l1 daha fazla hasta tanimlanabilecek-
tir (1).

Multipl miyelomda (MM), malign plazma hiicreleri genellikle tanimlanabilir
bir agir zincire (genellikle IgG veya IgA) ve iligkili bir kappa veya lambda hafif
zincirine sahip olan bir monoklonal immiinoglobulin (Ig) salgilar. Waldenstrom
makroglobulinemisinde (WM), malign lenfoplazmastoid hiicreleri IgM agir ve
hafif zincir proteini salgilar. Agir zincir hastaliklar1 olarak adlandirilan ve B lenfo-
sitlerin ve plazma hiicrelerinin ¢ogalmalariyla tiretildikleri MM ve WM benzer
olan hastaliklar vardir. AZHlar MM ve WMden farklidir, ¢linkii iiretilen mo-
noklonal Ig iliskili bir hafif zincir igermeyen agir bir zincire sahiptir. Bu AZH’lar
tretilen agir zincir (AZ) tipine gore adlandirilir: IgA (a-AZH), IgG (y-AZH) ve
IgM (p-AZH). Bu durumlarin teshisi, lezyonun histopatolojisine ve hastanin se-
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