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OLGU SUNUMU

Multipl myelom ve primer biliyer siroz birlikteligi: Olgu sunumu

Association of multiple myeloma and primary biliary cirrhosis: Case report
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Primer biliyer siroz intrahepatik safra kanallarinda nonsiipiiratif des-
trikksiyonla karakterize kronik, kolestatik, otoimmiin bir karaciger
hastaligidir. Otoimmiin hastaliklarla malignitelerin, 6zellikle de len-
foproliferatif hastaliklarin birlikte goriilebildigi bilinmektedir. An-
cak primer biliyer siroz ve multipl myelom birlikteligi olduk¢a na-
dirdir. Bu yazida primer biliyer siroz ve multipl myelom beraberligi
gosteren bir olgu sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Primer biliyer siroz, multipl myelom

GIRIS

Primer biliyer siroz (PBS) interlobiiler ve septal
safra kanallarinin inflamatuvar destriiksiyonu ile
karekterize kronik, ilerleyici, kolestatik bir kara-
ciger hastahigidir (1). Hastalik primer olarak orta
yasta kadinlan etkiler ve vakalarin ¢cogu tam
aninda asemptomatiktir. Semptomatik olgular
genellikle yorgunluk, yaygin kasinti, deride ksan-
tomlar, hepatosplenomegali ve ileri donemlerde
sarilik ve portal hipertansiyon bulgulan ile karsi-
miza ¢cikmaktadir. Tani klinik, serolojik ve histo-
patolojik inceleme ile konur. Yavas ilerleyen bir
hastalik olmakla beraber yasam siiresi ayni yas
ve cins ile karsilastinldiginda daha azdir (2).

PBS tanili olgularda artmis malignite riski s6z ko-
nusu olup ozellikle lenfoproliferatif hastalik sikli-
ginda bir artis saptanmaktadir (3, 4). Ancak PBS
ve multip] myelom (MM) birlikteligi literatiirde
olgu sunumlar olarak bildirilmektedir. Bu yazida
PBS ve MM birlikteligi gosteren bir olgu sunul-
maktadir.

OLGU

62 yasindaki kadin olgu, yaklasik 7 aydir siiren
yaygin kasint: sikayeti ile poliklinigimize basvur-
mus, fizik muayenede hepatosplenomegali sap-
tanmas! ve karaciger enzimlerinde ytkseklik go-
riilmesi tlizerine tetkik edilmek amaciyla klinigi-

Primary biliary cirrhosis is a chronic, cholestatic, autoimmune liver
disease characterized by nonsuppurative destruction of intrahepatic
bile ducts. The association between autoimmune diseases and malig-
nancy, especially lymphoproliferative disorders, has been well-defi-
ned. However, association of primary biliary cirrhosis and multiple
myeloma is very rare. In this article, we present a case of primary bi-
liary cirrhosis associated with multiple myeloma.

Key words: Primary biliary cirrhosis, multiple myeloma

mize yatisi uygun bulunmustur. Laboratuvar in-
celemelerinde 16kosit: 5900/mm? hemoglobin:
10,6 mg/dl, hematokrit: %33, trombosit:
107.000/mm?, aspartat aminotransferaz: 59 U/L
(normal degerler: 5-35), alanin aminotransferaz:
21 U/L (normal degerler: 5-40), alkalen fosfataz:
1026 U/L (normal degerler: 90-260), gama-gluta-
mil-transferaz: 163 U/L (normal degerler: 7-32),
total bilirubin: 2,7 mg/dl (normal degerler: 0,1-1),
albumin: 3,3 g/dl (normal degerler: 3,5-5), globu-
lin: 4,3 g/dl (normal degerler: 2,5-3,5), IgG: 3052
mg/dl (normal degerler: 650-1600), IgM: 458
mg/dl (normal degerler: 50-300), IgA: 151 mg/dl
(normal degerler: 40-350), sedimantasyon: 130
mm/saat olarak saptanmistir. Serum iire, kreati-
nin, sodyum, potasyum ve kalsiyum degerleri
normal sinirlarda saptanmistir. Demir 78
micg/dl, (normal degerler: 50-140), demir bagla-
ma kapasitesi 300 micg/dl, (normal degerler: 250-
410), ferritin 28 ng/mL, (normal degerler: 13-150)
ve ortalama eritrosit hacmi 84 fl, (normal deger-
ler: 82-92) sonuglar kronik hastalik anemisi di-
sindiirmistiir. Periferik yaymada rulo formasyo-
nu dikkati cekmistir. Otoimmiin belirteclerden
antintikleer antikor (ANA): 1/80 graniiler, 1/640
sitoplazmik ve antimitokondriyal antikor (AMA):
1/320 titrelerinde pozitif bulunmustur. Kasint1 si-
kayeti, hepatosplenomegali, kolestaz enzimlerin-
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Resim 1. Karaciger biyopsisinde, ¢evresinde halo goriilen ve
primer biliyer siroz i¢in tipik olan kii¢iik bir sirotik nodiil dikkati
cekmektedir. Olgu evre 3 primer biliyer siroz tanisi almistir.

de yukseklik ve AMA pozitifligi nedeniyle PBS 6n-
tanisi dustiniilerek yapilan karaciger biyopsisi so-
nucunda evre 3 PBS tanist konmustur (Resim 1).

Yiiksek sedimantasyon degeri, hipergamaglobuli-
nemi ve periferik yaymada saptanan rulo for-
masyonu nedeniyle yapilan protein elektrofore-
zinde monoklonal gamapati saptanmistir. Im-
munfiksasyon elekroforezinde kanda IgG agir
zincir, kappa hafif serbest zincirinde monoklonal
gamapati pozitif bulunurken, 24 saatlik idrarda
monoklonal gamapati saptanmamais, yapilan ke-
mik iligi biyopsisi sonucu olguya multipl myelom
tanisi konmustur (Resim 2 a b-c). Olguya PBS icin
ursodeoksikolik asit 1000 mg/giin baslanmis, MM
agisindan takip ve tedavisi i¢cin hematoloji birimi-
ne yonlendirilmistir.

TARTISMA

PBS kiiciik intrahepatik safra kanallarinda des-
triikksiyona yol acarak portal hipertansiyon veya
karaciger yetmezligi ile siroz ve 6liime yol acabi-
len kronik, otoimmiin bir karaciger hastaligidir.
Skleroderma, otoimmiin tiroiditler gibi otoim-
miin hastaliklar PBS ile birliktelik gostermekle be-
raber en sik Sjogren sendromu ile birliktelik gorii-
lir (5). Serolojik tanida 6zellikle i¢c mitokondrial
membrandaki piriivat dehidrogenaz kompleksine
kars1 gelisen AMA diyagnostik 6zellik tasir ve ol-
gularnn yaklasik %95’den fazlasinda AMA pozi-
tiftir (6). AMA'nin yiliksek oranlarda pozitif bu-
lunmasi, diger otoimmiin hastaliklarla birliktelik
gostermesi, safra kanallarinin destriiksiyonunda
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Resim 2. Kemik iligi biyopsisinde %30 oraninda atipik plazma
hiicreleri goriilmiis ve multipl myelom tanist konmugtur.
Myelom hiicreleri IgG i¢in pozitif (Resim 2a), kappa icin pozitif
(Resim 2b) ve lambda i¢in negatif (Resim 2¢) boyanmustir.

sitotoksik T-lenfositlerin olaya katilmas ve cesitli
immiinolojik regiilasyon defektlerinin bulunmasi
PBS'nin otoimmiin bir hastalik oldugunu destek-
leyen bulgulardandir (7, 8).



PBS ve multipl myelom

Tablo 1. Primer biliyer siroz ve multipl myelom birlikteligi
gosteren olgular

Y1l /Kaynak Yag/Cinsiyet Primer biliyer = Multipl myelom
siroz evresi tipi
1981 /11 48 / kadin 1 IgG-lambda
1984 /12 53 / kadin 1 IgM-kappa
1987/ 13 70 / erkek 2 IgG-kappa
1989/ 14 66 / erkek 1-2 IgG-lambda
1993/ 15 60 / kadin 1 IgG-kappa
1993/ 16 BU BU BU
1996 / 17 55 / kadin 2 IgG-kappa
1997/ 18 71 / kadin 2-3 IgG-lambda
2006 / 19 BU BU BU
Olgumuz 62 / kadin 3 IgG-kappa

BU: Bilgiye ulagilamad1

Otoimmiin hastaliklar ile malignitelerin, 6zellik-
le lenfoproliferatif hastaliklarin beraberligi gorii-
lebilmektedir. Otoimmiin hastaliklarda asirt T-
lenfosit yanitinin ve B-lenfositlerin stirekli uyari-
minin immiinglobulin gen mutasyonuna yol
acarak malt lenfoma gelisimine yol acabilecegdi
bildirilmistir (9, 10). PBS olgularinda da meme
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