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Bobregin hafif zincir depolanma hastalig:: bir olgu sunumu

Pinar Ergen', Yasemin Yuyucu Karabulut?, Ahmet Alper Kiykim?, Ebru Balli?

! Mersin L:Jniversitesi Tip Fakultesi Tibbi Patoloji Anabilim Dali
2 Mersin l)niversitesi Tip Fakulltesi Nefroloji Bilim Dali
3 Mersin Universitesi Tip Fakdiltesi Histoloji Ve Embriyoloji Anabilim Dali

GIRIS

Hafif zincir depolanma hastaligi (LCDD) nadir goérilen bir hastalik olup monoklonal immunglobulin
depolanma hastaliginin (MCDD) en sik goérilen subtipidir. En sik tutugu organ bdbrek olup nodiler
glomeruloskleroz ve nefrotik dlizeyde proteinuri ile karakterizedir. Siklikla altta yatan plazma hicreli
diskrazi veya lenfoproliferatif hastaliklarla iliskilidir. Altta yatan hastaligin arastiriimasi, tedavi icin cok
Onemlidir.

OLGU

53 vyasinda kadin hasta, ishal, karin agrisi, bas agrisi sikayeti ile gastroenteroloji bolimine
basvurmustur. 8g/gun proteinuri, kreatinin dizeyi 3.05mg/dl, Ure dizeyi 57mg/dl olan hasta akut
bobrek yetmezligi olarak degerlendirilmistir. Bazal membranda kalinlasmanin izlendigi biyopsi
orneginde mezengial matrikste nodiler eozinofilik materyal birikimi dikkati cekmistir. PAS, masson
trikrom histokimyasal boyalari ile noduler birikim odaklarinda boyanma izlenmistir. Kongo red ve jones
methanamin silver(PAMS) negatiftir. immiinofloresan incelemede kappa ile noduler birikim odaklarinda
ve bazal membranda orta siddette granuler birikim géruldid. Lambda ile birikim izlenmedi. Elektron
mikroskopide subendotelyal ve mezengiyal kaba granuler birikimler géraldi. Mevcut bulgular ile olgu
noduler glomeruloskleroz ‘LCDD ile uyumlu’ olarak yorumlandi. Hasta hematolojiye ydnlendirildi. B2
mikroglobulin dizeyi 7116ng/ml olan hastaya multipl myelom acgisindan hastaya PET c¢ekildi. Kemik
iliginde hafif artmis metabolik aktivite gértldi. Kemik iligi biyopsisi multipl myelomu destekler nitelikte
bulundu.

SONUC

MCDD nadir gorulen bir hastalik olup siklikla 5.- 6. dekatlarda gérulur. En sik formu olan LCDD daha
erken vyaslarda da goérilebilmektedir. Isik mikroskopisinde en sik hlcreden yoksun noduler
glomeruloskleroz gorulur. Kiclik nodillerde hafif mezengial selltlarite olabilir. Kresentler ender de olsa
olgumuzda oldugu gibi goérilebilir. Noduler glomeruloskleroz yapan diger hastaliklar; diyabetik
nefropati, amiloidoz, mezengioproliferatif glomerulonefrit, fibriler/immuntaktoid glomerulonefrit,
idiopatik noduler glomerulosklerozdur. Kongo red negatif olmasi ile amiloidozdan, PAMS negatif olmasi
ile diabetik nefropatiden ve imminoflerasan incelemede kappa ile monoklonal boyanmasi ile diger
antitelerden ayirmak mimkinduar. LCDD’nin taninmasi, altta yatan hastaligin erken teshisi ve tedavisini
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saglar. Multipl myelom (MM) ile birlikte, bobrek hastaligi varligi kot prognozu godsterse de tedavi
sadece MM'li hastalar icin dnerilir.

Anahtar Kelimeler :Hafif zincir depolanma hastaligi, bébrek, multipl myelom
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