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Primer biliyer siroz (PBS) interlobüler ve septal
safra kanallarının inflamatuvar destrüksiyonu ile
karekterize  kronik, ilerleyici, kolestatik bir kara-
ciğer hastalığıdır (1). Hastalık primer olarak orta
yaşta kadınları etkiler ve vakaların çoğu tanı
anında asemptomatiktir. Semptomatik olgular
genellikle yorgunluk, yaygın kaşıntı, deride ksan-
tomlar, hepatosplenomegali ve ileri dönemlerde
sarılık ve portal hipertansiyon bulguları ile karşı-
mıza çıkmaktadır. Tanı klinik, serolojik ve histo-
patolojik inceleme ile konur. Yavaş ilerleyen bir
hastalık olmakla beraber yaşam süresi aynı yaş
ve cins ile karşılaştırıldığında daha azdır (2).

PBS tanılı olgularda artmış malignite riski söz ko-
nusu olup özellikle lenfoproliferatif hastalık sıklı-
ğında bir artış saptanmaktadır (3, 4). Ancak PBS
ve multipl myelom (MM) birlikteliği literatürde
olgu sunumları olarak bildirilmektedir. Bu yazıda
PBS ve MM birlikteliği gösteren bir olgu sunul-
maktadır.

OOLLGGUU
62 yaşındaki kadın olgu, yaklaşık 7 aydır süren
yaygın kaşıntı şikayeti ile polikliniğimize başvur-
muş, fizik muayenede hepatosplenomegali sap-
tanması ve karaciğer enzimlerinde yükseklik gö-
rülmesi üzerine tetkik edilmek amacıyla kliniği-

mize yatışı uygun bulunmuştur. Laboratuvar in-
celemelerinde lökosit: 5900/mm3, hemoglobin:
10,6 mg/dl, hematokrit: %33, trombosit:
107.000/mm3, aspartat aminotransferaz: 59 U/L
(normal değerler: 5-35), alanin aminotransferaz:
21 U/L (normal değerler: 5-40), alkalen fosfataz:
1026 U/L (normal değerler: 90-260), gama-gluta-
mil-transferaz: 163 U/L (normal değerler: 7-32),
total bilirubin: 2,7 mg/dl (normal değerler: 0,1-1),
albumin: 3,3 g/dl (normal değerler: 3,5-5), globu-
lin: 4,3 g/dl (normal değerler: 2,5-3,5), IgG: 3052
mg/dl (normal değerler: 650-1600),  IgM: 458
mg/dl (normal değerler: 50-300), IgA: 151 mg/dl
(normal değerler: 40-350), sedimantasyon: 130
mm/saat olarak saptanmıştır. Serum üre, kreati-
nin, sodyum, potasyum ve kalsiyum değerleri
normal sınırlarda saptanmıştır. Demir 78
micg/dl, (normal değerler: 50-140), demir bağla-
ma kapasitesi 300 micg/dl, (normal değerler: 250-
410), ferritin 28 ng/mL, (normal değerler: 13-150)
ve ortalama eritrosit hacmi 84 fl, (normal değer-
ler: 82-92) sonuçları kronik hastalık anemisi dü-
şündürmüştür. Periferik yaymada rulo formasyo-
nu dikkati çekmiştir. Otoimmün belirteçlerden
antinükleer antikor (ANA): 1/80 granüler, 1/640
sitoplazmik ve antimitokondriyal antikor (AMA):
1/320 titrelerinde pozitif bulunmuştur. Kaşıntı şi-
kayeti, hepatosplenomegali, kolestaz enzimlerin-

AAKKAADDEEMMİİKK  GGAASSTTRROOEENNTTEERROOLLOOJJİİ  DDEERRGGİİSSİİ,,  22000088;;  77 ((22))::  111111--111133 OOLLGGUU  SSUUNNUUMMUU

MMuullttiippll  mmyyeelloomm  vvee  pprriimmeerr  bbiilliiyyeerr  ssiirroozz  bbiirrlliikktteelliiğğii::  OOllgguu  ssuunnuummuu

Association of multiple myeloma and primary biliary cirrhosis: Case report

Fatih TEKİN1, Gürbüz GÖRÜMLÜ2, Gül YÜCE3, Saliha SOYDAN3, Ömer ÖZÜTEMİZ1, Tankut İLTER1

Ege Üniversitesi Tıp Fakültesi, Gastroenteroloji Bilim Dalı1, Medikal Onkoloji Bilim Dalı2 ve Patoloji Anabilim Dalı3, İzmir

Primer biliyer siroz intrahepatik safra kanallar›nda nonsüpüratif des-

trüksiyonla karakterize kronik, kolestatik, otoimmün bir karaciğer

hastal›ğ›d›r. Otoimmün hastal›klarla malignitelerin, özellikle de len-

foproliferatif hastal›klar›n birlikte görülebildiği bilinmektedir. An-

cak primer biliyer siroz ve multipl myelom birlikteliği oldukça na-

dirdir. Bu yaz›da primer biliyer siroz ve multipl myelom beraberliği

gösteren bir olgu sunulmuştur.

AAnnaahhttaarr  kkeelliimmeelleerr:: Primer biliyer siroz, multipl myelom

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.
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de yükseklik ve AMA pozitifliği nedeniyle PBS ön-
tanısı düşünülerek yapılan karaciğer biyopsisi so-
nucunda evre 3 PBS tanısı konmuştur (Resim 1).

Yüksek sedimantasyon değeri, hipergamaglobuli-
nemi ve periferik yaymada saptanan rulo for-
masyonu nedeniyle yapılan protein elektrofore-
zinde monoklonal gamapati saptanmıştır. İm-
munfiksasyon elekroforezinde kanda IgG ağır
zincir, kappa hafif serbest zincirinde monoklonal
gamapati pozitif bulunurken, 24 saatlik idrarda
monoklonal gamapati saptanmamış, yapılan ke-
mik iliği biyopsisi sonucu olguya multipl myelom
tanısı konmuştur (Resim 2 a b-c). Olguya PBS için
ursodeoksikolik asit 1000 mg/gün başlanmış, MM
açısından takip ve tedavisi için hematoloji birimi-
ne yönlendirilmiştir. 

TTAARRTTIIfifiMMAA
PBS küçük intrahepatik safra kanallarında des-
trüksiyona yol açarak portal hipertansiyon veya
karaciğer yetmezliği ile siroz ve ölüme yol açabi-
len kronik, otoimmün bir karaciğer hastalığıdır.
Skleroderma, otoimmün tiroiditler gibi otoim-
mün hastalıklar PBS ile birliktelik göstermekle be-
raber en sık Sjogren sendromu ile birliktelik görü-
lür (5). Serolojik tanıda özellikle iç mitokondrial
membrandaki pirüvat dehidrogenaz kompleksine
karşı gelişen AMA diyagnostik özellik taşır ve ol-
guların yaklaşık %95’den fazlasında AMA pozi-
tiftir (6). AMA’nın yüksek oranlarda pozitif bu-
lunması, diğer otoimmün hastalıklarla birliktelik
göstermesi, safra kanallarının destrüksiyonunda

sitotoksik T-lenfositlerin olaya katılması ve çeşitli
immünolojik regülasyon defektlerinin bulunması
PBS’nin otoimmün bir hastalık olduğunu destek-
leyen bulgulardandır (7, 8). 

RReessiimm 11.. Karaciğer biyopsisinde, çevresinde halo görülen ve

primer biliyer siroz için tipik olan küçük bir sirotik nodül dikkati

çekmektedir. Olgu evre 3 primer biliyer siroz tan›s› alm›şt›r.

RReessiimm 22.. Kemik iliği biyopsisinde %30 oran›nda atipik plazma

hücreleri görülmüş ve multipl myelom tan›s› konmuştur.

Myelom hücreleri IgG için pozitif (Resim 2a), kappa için pozitif

(Resim 2b) ve lambda için negatif (Resim 2c) boyanm›şt›r. 
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Otoimmün hastalıklar ile malignitelerin, özellik-
le lenfoproliferatif hastalıkların beraberliği görü-
lebilmektedir. Otoimmün hastalıklarda aşırı T-
lenfosit yanıtının ve B-lenfositlerin sürekli uyarı-
mının immünglobulin gen mutasyonuna yol
açarak malt lenfoma gelişimine yol açabileceği
bildirilmiştir (9, 10). PBS olgularında da meme

kanseri gibi karaciğer dışı malignitelerin insidan-
sının arttığı bildirilmiştir (3, 4). PBS ve MM birlik-
teliği ise literatürde olgu sunumları olarak bildi-
rilmiş, bu birlikteliğin rastlantısal olabileceği gibi
kronik otoimmün bir hastalık olan PBS seyrinde
immün sistemin sürekli uyarılıyor olmasının MM
gelişiminde rol oynayabileceği ileri sürülmüştür
(11-19). Sunulan olgu literatürdeki 10. olgu olup
daha önce bildirilmiş olguların bazı özellikleri
Tablo 1’de özetlenmiştir. 

Kronik karaciğer hastalıklarında ve otoimmün
hastalıklarda görülen poliklonal gamapati ve
kronik hastalık anemisi, altta yatan MM gibi he-
matolojik maligniteleri perdeleyebilir. PBS olgula-
rında görülen poliklonal gamapatiden genellikle
artmış IgM düzeyleri sorumludur. Bizim olgumuz-
da olduğu gibi yüksek sedimantasyon değeri, ru-
lo formasyonu ve yüksek IgG düzeyleri ile seyre-
den PBS hastalarında MM akla gelmeli ve bu
yönden de incelenmelidir.
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1981 / 11 48 / kad›n 1 IgG-lambda

1984 / 12 53 / kad›n 1 IgM-kappa

1987 / 13 70 / erkek 2 IgG-kappa

1989 / 14 66 / erkek 1-2 IgG-lambda

1993 / 15 60 / kad›n 1 IgG-kappa

1993 / 16 BU BU BU

1996 / 17 55 / kad›n 2 IgG-kappa

1997 / 18 71 / kad›n 2-3 IgG-lambda

2006 / 19 BU BU BU

Olgumuz 62 / kad›n 3 IgG-kappa

BU: Bilgiye ulaş›lamad›

TTaabblloo  11.. Primer biliyer siroz ve multipl myelom birlikteliği

gösteren olgular


