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Bölüm
33 HAFİF ZİNCİR DEPO 

HASTALIĞI

Atakan TEKİNALP1

GIRIŞ

Plazma hücre hastalıkları Multiple miyelom (MM), soliter plazmositom ve Wal-
deström makroglobulinemisi gibi malign karakterli hastalıkların yanında, benign 
karakterde ancak premalign kabul edilen bazı hastalıkları da içerir; sistemik ami-
loidoz, POEMS (polinöropati, organomegali, endokrinopati, monoklonal gammo-
pati, cilt değişiklikleri) sendromu, kryoglobulinemi, immünglobulin ağır ve hafif 
zincir hastalıkları bunlara örnek olarak verilebilir. Temelde ortak patofizyolojileri 
monoklonal özellikte immunglobulin komponentlerinin dokularda birikimi şek-
lindedir. Birikimlerin mikroskobik görünümleri ve boyanma paternlerine göre 
ayrıcı tanıya gidilir. Biriken immünglobulin çeşidi, immünglobulin komponenti 
veya birikimin olduğu dokuya bağlı olarak da klinik prezentasyonları ve seyirleri 
değişkenlik gösterir. Klinik seyirleri benign olsa da hemen hepsi malign plazma 
hücre hastalığına dönüşme potansiyeline sahiptir. Bu bölümde hafif zincir depo 
hastalığının patofizyolojisi, klinik bulguları ve tedavisi üzerinde durulacaktır.

EPIDEMIYOLOJI

Hafif Zincir Depo Hastalığı (HZDH), ilk kez 1976 yılında Randal ve arkadaşları 
tarafından tanımlanmıştır (Randall & Ark., 1976). MM seyrinde görülen hafif 
zincir birikimine bağlı cast nefropatisi, AL tip amiloidoz, Fanconi sendromu ve 
kriyoglobulinemi gibi antitelerden ayırmak için Randall tip depo hastalığı ola-
rak da ifade edilir. En nadir karşılaşılan plazma hücre hastalıklarından biridir. 
Tüm plazma hücre hastalıkları içinde insidansı yaklaşık %5’tir (Ardalan MR, 
2013). Sıklıkla orta ve ileri yaş hastalığı olup erkeklerde kadınlara göre daha sık 
ortaya çıkmaktadır (Özsan HG, 2013).
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HZDH klinik olarak benign karakterde olup hangi organlarda birikim olduğu, 
birikimin dokunun hangi bölümünde gerçekleştiği ve birikimin şiddeti kliniğe 
yansımaktadır. Bunun da prognozu etkileyeceği muhtemeldir. Bu noktada bazı 
faktörlerin prognozu etkilediği gösterilmiştir: Yaş ve başvurudaki serum kreati-
nin değeri renal yetmezlik gelişimi için prediktif belirteçlerdir. Ayrıca yaş, MM ve 
böbrek dışı tutulumun varlığı total sağ kalımı etkilemektedir. (Pozzi C, D’Amico 
M, Fogazzi GB & ARK., 2003).

Nadir görünen bir hastalık olması nedeniyle ilerleyen yıllarda elde edilecek 
klinik veriler tedavi, takip ve prognoz için daha aydınlatıcı olacaktır.
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