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GIRIS

Plazma hiicre hastaliklar1 Multiple miyelom (MM), soliter plazmositom ve Wal-
destrom makroglobulinemisi gibi malign karakterli hastaliklarin yaninda, benign
karakterde ancak premalign kabul edilen bazi hastaliklar1 da igerir; sistemik ami-
loidoz, POEMS (polinéropati, organomegali, endokrinopati, monoklonal gammo-
pati, cilt degisiklikleri) sendromu, kryoglobulinemi, immiinglobulin agir ve hafif
zincir hastaliklar1 bunlara 6rnek olarak verilebilir. Temelde ortak patofizyolojileri
monoklonal 6zellikte immunglobulin komponentlerinin dokularda birikimi sek-
lindedir. Birikimlerin mikroskobik goriiniimleri ve boyanma paternlerine gore
ayrici tantya gidilir. Biriken immiinglobulin ¢esidi, immiinglobulin komponenti
veya birikimin oldugu dokuya bagl olarak da klinik prezentasyonlari ve seyirleri
degiskenlik gosterir. Klinik seyirleri benign olsa da hemen hepsi malign plazma
hiicre hastaligina doniisme potansiyeline sahiptir. Bu béliimde hafif zincir depo
hastaliginin patofizyolojisi, klinik bulgular1 ve tedavisi tizerinde durulacaktir.

EPIDEMIYOLOJI

Hafif Zincir Depo Hastaligi (HZDH), ilk kez 1976 yilinda Randal ve arkadaslar:
tarafindan tanmimlanmistir (Randall & Ark., 1976). MM seyrinde goriilen hafif
zincir birikimine bagli cast nefropatisi, AL tip amiloidoz, Fanconi sendromu ve
kriyoglobulinemi gibi antitelerden ayirmak i¢in Randall tip depo hastalig1 ola-
rak da ifade edilir. En nadir karsilagilan plazma hiicre hastaliklarindan biridir.
Tim plazma hiicre hastaliklar1 i¢inde insidans: yaklagik %5’tir (Ardalan MR,
2013). Siklikla orta ve ileri yas hastalig1 olup erkeklerde kadinlara gore daha sik
ortaya ¢ikmaktadir (Ozsan HG, 2013).
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HZDH Kklinik olarak benign karakterde olup hangi organlarda birikim oldugu,
birikimin dokunun hangi bolimiinde gergeklestigi ve birikimin siddeti klinige
yansimaktadir. Bunun da prognozu etkileyecegi muhtemeldir. Bu noktada bazi
faktorlerin prognozu etkiledigi gosterilmistir: Yas ve bagvurudaki serum kreati-
nin degeri renal yetmezlik gelisimi i¢in prediktif belirteglerdir. Ayrica yas, MM ve
bobrek dis1 tutulumun varlig total sag kalimi etkilemektedir. (Pozzi C, D’Amico
M, Fogazzi GB & ARK., 2003).

Nadir goriinen bir hastalik olmasi nedeniyle ilerleyen yillarda elde edilecek
klinik veriler tedavi, takip ve prognoz i¢in daha aydinlatici olacaktir.
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