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Hafif Zincir Depo Hastalhg
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monoklonal hafif zincirlerin gesitli organlarda birikmesiyle karakterize bir hasta-
liktir. Renal 6nemi olan monoklonal gamopati (MGRS) ve monoklonal immiinglo-
bulin depo hastaliklari (MIDH) bagliklari altinda siniflandirilir.

H afif zincir depo hastaligi (HZDH) klonal B lenfosit kdkenli hicrelerin Urettigi

Oldukca nadir gorilen bu hastalikla ilgili yapilmis retrospektif analizlerde hastalarin %11-
21'inde multiple myelom (MM), %5'inden azinda da waldenstrom makroglobulinemisi,
kronik lenfositik [6semi ve diger B hiicreli lenfomalar saptanmistir. Eslik eden malign bir
hastalik saptanmadiginda MGRS olarak adlandirihr.

HZDH multisistemik bir hastaliktir ve basta bobrek, kalp, karaciger ve periferik sinirler
olmak uzere pek ¢ok organ tutulabilir. Bobreklerde ilerleyici fonksiyon bozuklugu karak-
teristiktir. Tani aninda hastalarin yaklasik 1/5'i renal replasman tedavisine ihtiya¢ duyar.
Nefrotik diizeyde proteiniri (%29), mikroskopik hematiri ve hipertansiyona sik rastlanir.
Bazi hastalarda 0.5gr'in altinda saptanan proteiniiri miktari bobrek biyopsisinin ertelenerek
taninin gecikmesine sebep olabilir.

Tani basta bobrek olmak Uizere etkilenen organin histolojik degerlendirmesinde monok-
lonal hafif zincir birikiminin gosterilmesi ile konur. Bébrekte glomertdiller, proksimal tubul
ve damarlar etkilenebilir. Isik mikroskopisinde nodiler glomeriloskleroz paternine yol
acan PAS pozitif, Kongo kirmizisi, tioflavin T ve serum amiloid P negatif birikimler sapta-
nir. immiinflorasan mikroskopi ile tubuler ve glomeriiler bazal membranda lineer tarzda,
mezengiyumda leke seklinde ¢cogunlukla kappa restriksiyonu gosteren monoklonal hafif
zincir birikimi saptanir.

Monoklonal protein varligi hastalarin cogunda serum ve/ya idrarda tespit edilebilir ve
%80'e varan oranda kappa restriksiyonu gosterir. Tani aninda bozulmus serum serbest
hafif zincir orani tim hastalarda saptanir ve tedavi sonrasi hematolojik yanitin takibinde
degerlidir.

Tedavi plani altta yatan malignite saptanmasi durumunda, malignitenin tedavisi yoniinde
yapilir. Ancak izole HZDH'nin tedavisine yonelik standardize bir yaklasim yoktur. Amag
bobrek fonksiyonunu korumak ve sagkalimi iyilestirmek icin altta yatan klonal B hiicrelerini
kontrol etmektir. GFR>20 ml/dk olan olgularda klona yonelik tedavi baslanmali ve hizla
hematolojik yanita ulasiimasi hedeflenmelidir.

Bortezomib bazl tedaviler yliksek hematolojik ve renal yanit oranlari ile ilk dizi tedavide
tercih edilmektedir. ilk dizi tedavi ile yeterli hematolojik yanit alinamayan ve genel durumu
uygun olan hastalarda yiiksek doz melfalan ile otolog kok hiicre nakli distindlebilir. Relaps
ve/ya refrakter vakalarda lenalidomide ve daratumumab bazli tedaviler kullanilabilir.

Son dénem bdbrek yetmezligi olan hastalarda ancak bébrek nakli planlaniyor ya da semp-
tomatik bobrek disi tutulum varsa kemoterapi planlanmaldir. Transplantasyon sonrasi
hematolojik relaps veya progresyon durumunda klona yénelik tedavi ile allograft fonksi-
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yonlari korunabilir. Klinik gereklilik halin-
de renal transplanth hastalarda da OKHN
yapilabilir.

HZDH tedavisinin takibi icin valide edilmis
hematolojik ve renal yanit kriterleri halen
yoktur. Hematolojik ve renal yanit AL ami-
loidoz icin gelistirilmis yanit kriterleri ile
degerlendiriimektedir. Kalp ve karaciger
tutulumu olan hastalarda NT-proBNP ve
alkalen fosfotaz takibi degerlidir. MGRS
hastalarinin takibinde malign donisim
acisindan dikkatli olunmalidir.
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