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 24/12/87 :دريافتتاريخ 

  6/5/88 :تاريخ پذيرش

يدوز اوليه به دنبال گاماپاتي تك دودماني با ئگزارش يك مورد آميلو

  )MGUS( اهميت نامشخص
  

  ، ***معصومه سالاريدكتر  ،**مريم صاحباريدكتر ، *حسن وثوقي نيادكتر 

  ****افسون فضلي نژاددكتر 
  

 .، دانشگاه علوم پزشكي مشهد، مشهد، ايران)عج( بيمارستان قائم استاديار گروه داخلي، فوق تخصص گوارش، *
  .، دانشگاه علوم پزشكي مشهد، مشهد، ايران)عج(فوق تخصص روماتولوژي، استاديار گروه داخلي، بيمارستان قائم  **

  .علوم پزشكي مشهد، مشهد، ايران ، دانشگاه)عج(بيمارستان قائم  ،دستيار تخصصي داخلي ***
دانشگاه علوم پزشكي مشهد، مشهد،  دانشيار گروه قلب و عروق، مركز تحقيقات قلب و عروق، فلوشيپ اكوكارديوگرافي، ****

  .ايران

  

  :مقدمه

  

  چكيده

 نوع اوليه است كه از علل نادر آن گاماپاتي منوكلونال با اهميت ،ترين شكل آميلوئيدوز سيستميك شايع

صورت ابتلاي كليه، قلب، دستگاه گوارش، بزرگي زبان،   تظاهرات باليني به. باشد مي  (MGUS)نامشخص

  .سندرم تونل كارپال و تجمع چربي در قدام شانه است

اي بود كه با شكايت درد مبهم شكم و بزرگي كبد و طحال از يك سال قبل مورد بررسي  ساله 42بيمار خانم   :معرفي بيمار

علت پوليپ روده، دچار خونريزي گوارشي تحتاني شد كه با برداشت پوليپ   در سير بستري، به. فته بودقرار گر

هاي  ها بر روي زبان و نماي جرقه زبان بزرگ و باقي ماندن جاي دندان. خونريزي گوارشي شديدي رخ داد

هاي  الكتروفورز پروتئين پلاسماسل و در%  8در بررسي مغز استخوان . درخشان دراكوكارديوگرافي ديده شد

در ادرار اين يافته منفي، اما پروتئين بنز جونز مثبت بود و . در حد دو گرم يافت شد ،سرم گاماپاتي تك دودماني

آميلوئيدوز  ي هاي تكميلي جهت يافتن علل ديگر اوليه و ثانويه ي بررسي كليه. مطرح شد MGUSتشخيص 

يزي قرمز كنگو رسوبات آميلوئيد رؤيت شد و بيمار با تشخيص آم در بيوپسي دوازدهه با رنگ. منفي بود

  .گرديددرمان  MGUSدنبال   آميلوئيدوز اوليه به

دو با هم نادر  نيا يسال و همراه 50 ريخصوص در سن ز  به ،ييتنها  هر كدام به MGUSو  هياول دوزيلوئيآم  :نتيجه گيري

و  يبافت يوپسيرا در نظر داشت و با ب دوزيلوئيآم ديبا متعدد يها ارگان يوجود در ابتلا نيبا ا. باشد يم

  .قرمز كنگو اثبات كرد يزيآم رنگ

 آميلوئيدوز اوليه، گاماپاتي منوكلونال با اهميت نامشخص، هپاتومگالي  :واژگان كليدي
  :تعداد صفحات

  :ها تعداد جدول
  :تعداد نمودارها
  :تعداد منابع

8  
1  
-  

13  
، دانشگاه علوم پزشكي مشهد، مشهد، )عج(فوق تخصص روماتولوژي، استاديار گروه داخلي، بيمارستان قائم ، مريم صاحباريدكتر   :لمسئو ةنويسندآدرس 

  .ايران
E-mail: sahebarim@mums.ac.ir 

  مجله دانشكده پزشكي اصفهان  گزارش مورد

 1388 شهريور/97شماره /بيست و هفتمسال   
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  مقدمه

بيمـــاري آميلوئيـــدوز ناشـــي از تغييـــر در رونـــد 

هــاي پلاسماســت كــه موجــب  خــوردگي پــروتئين پــيچ

هاي نامحلول آميلوئيـد در فضـاهاي بـرون     رسوب رشته

ي مـورد قبـول    فرضيه. شود ها مي ها و بافت سلولي اندام

هـاي   در تشكيل رسوب آميلوئيد اين است كـه پـروتئين  

دچـار تغييـر    ،خاصي كه در حالت عادي محلول هستند

 ي صـورت نـامحلول و مقـاوم بـه تجزيـه       ساختماني به

انــواع ). 1(يابنــد  در نســوج تجمــع مــي ،روتئين شــدهپــ

بـا توجـه بـه مشخصـات      ،هاي آميلوئيد مختلف پروتئين

كننـد كـه در نـوع     در اعضاي مختلف رسوب مـي  ،رشته

هـاي همـراه،    ها، ارتباط با سـاير بيمـاري   درگيري ارگان

آگهـي بـا هـم متفـاوت      سرعت پيشرفت بيماري و پيش

نـوع   .اسـت  ديـده شـده   دو گونه از اين بيماري. هستند

است كـه بـا    λ اغلبي سبك  ، شامل زنجيره(AL)اوليه 

مـوارد بـا   % 20هاي پلاسماسل و در كمتر از  كرازي ديس

ندرت ه مولتيپل ميلوما و ماكروگلبولينمي والدنشتروم و ب

داراي اهميــت نامشـــخص  بــا گاماپــاتي منوكلونــال    

)Monoclonal Gammopathies of Uncertain 

Significance( نوع ثانويه . باشد همراه مي(AA)   كـه در

هـاي آميلوئيـد از    هاي التهابي، رشـته  ت بيماريعل آن به 

. شـود  گر فاز حاد تشكيل مي عنوان يك واكنش به Aنوع 

هاي ايجاد  ت جهش در پروتئينانواع ارثي آميلوئيد به عل

در نارسـايي  . شـود  ها ايجـاد مـي   شده توسط پلاسماسل

ميكروگلبـولين عامـل ايجـاد     β2رسـوب  كليه و ديـاليز،  

انــواع موضــعي آميلوئيــد نيــز گــزارش . بيمــاري اســت

  . اند شده

ها به جـز   ليه باعث درگيري تمام ارگانآميلوئيدوز او

تـرين رسـوب در    بـيش . شود سيستم اعصاب مركزي مي

در ايـن  . افتد كليه، قلب، كبد و اعصاب محيطي اتفاق مي

. ترين تظاهر اسـت  شايعنوع آميلوئيدوز درگيري كليوي 

ابتلاي كبد . درصد بيماران در ابتدا پروتئينوري دارند 80

. باشـد  طبيعيصورت بزرگي كبد با عملكرد  تواند به  مي

تـر و   در بيماران با سندرم تونل كارپال، تشخيص سـريع 

چه در بالين به افتراق نوع اوليـه   آن. آگهي بهتر است پيش

پوست، زبـان، عضـله و    كند، درگيري از ثانويه كمك مي

  ). 2- 3(شود  قلب است كه تنها در نوع اوليه ديده مي

هــدف از ايــن گــزارش معرفــي يــك بيمــار، بــدون 

ي خانوادگي آميلوئيدوز، با بزرگي كبـد، طحـال و    سابقه

ــه  ــاني شــديد ب ــان، خــونريزي گوارشــي تحت ــال   زب دنب

پوليپكتــومي و ابــتلاي قلــب بــدون درگيــري كليــوي و 

ــدوز و  اعصــاب محيطــي  ــه تشــخيص آميلوئي اســت ك

MGUS  نسـبت  بـه  سـن  . در وي با بيوپسي اثبات شـد

، تظاهرات MGUS و ALپايين براي ابتلا به آميلوئيدوز 

كمتر شايع آميلوئيدوز در اين بيمـار و همراهـي ايـن دو    

بيماري با هم ما را بر آن داشت تا به گزارش ايـن مـورد   

  .بپردازيم

  

  معرفي بيمار

اي بود كه از درد شكمي با برتري  ساله 42بيمار خانم 

سال قبل و احساس سيري   گاستر از يك اپي ي در ناحيه

 اي از در شرح حال سابقه. زودرس شكايت داشت

مصرف دارو، بيماري سيستيمك و عفوني يافته نشد به 

ي تنگي نفس فعاليتي از سال قبل كه با شك  جز سابقه

آنژيوگرافي به بيماري ايسكميك قلبي تحت بررسي و 

. قرار گرفته و درگيري عروق كرونر تأييد نشده بود

جستجو براي علايم همراه مانند تهوع و استفراغ، 

هماتمز و ملنا، ايكتر، خارش، آسيت، تغيير اجابت 

مزاج، كاهش وزن، تب، لنفادنوپاتي و نوروپاتي منفي 

اما رنگ پريدگي مخاطي، زبان بزرگ و باقي ماندن . بود
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ها بر روي زبان و بزرگي كبد و طحال  جاي دندان

اسكن، بزرگي كبد و  تي سونوگرافي و سي. رؤيت شد

در . طحال بدون لنفادنوپاتي اطراف آئورت را تأييد كرد

علت خونريزي گوارشي تحتاني   طول بستري، به

كلونوسكوپي و پوليپكتومي انجام شد كه خونريزي 

رده به حد نياز به دريافت دو واحد خون فش شديد در

باريك هيچ  ي ترانزيت روده. دنبال آن اتفاق افتاد

علامتي از اتساع و افزايش ضخامت جدار روده را نشان 

 ،در اكوي داپلر شرياني و وريدي عروق شكمي. نداد

با توجه به علايم فوق و . انسداد و تنگي يافت نشد

ي  ولتاژ پايين در نوار قلب در ليدهاي اندام و قفسه

به آميلوئيدوز اكوي قلب انجام شد كه  صدري، با شك

و ) 1 شكل(  (Sparkling)هاي درخشان نماي جرقه

كارديوميوپاتي محدود شونده به نفع آميلوئيدوز تأييد 

برداري از مقعد براي رسوب آميلوئيد منفي  نمونه. شد

بنابراين اقدام به بيوپسي از دوازدهه شد و رسوبات . بود

ي عروق گزارش  ديواره آميلوئيد در پرزهاي روده و

آميزي قرمز كنگو  و در نهايت با رنگ) 2 شكل(گرديد 

رسوبات آميلوئيد به وجود  ،كه در زير نور پولاريزه

با توجه به شواهد ). 3شكل(رنگ قرمز تأييد شد 

آميلوئيدوز، تشخيص  ي موجود و رد علل ثانويه

الكتروفورز . آميلوئيدوز اوليه براي بيمار گذاشته شد

هاي سرم با پيك تك دودماني در حد دو گرم  ئينپروت

مقادير . و پروتئين بنز جونز ادراري يافت شد) 4شكل (

  هاي سرم در الكتروفورز به واحد گرم بر ليتر به پروتئين

 6/20آلفا دو،  2/7آلفا يك، 8/0آلبومين،  1/49ترتيب 

 .دست آمد با پيك تك دودماني گاما به  3/22بتا و 

 ي در رده% 8سيون مغز استخوان، افزايش گزارش آسپيرا

ي سينه،  در راديوگرافي قفسه). 5شكل (پلاسماسل بود 

ي حلق  معاينه. لگن و جمجمه آثار خوردگي رؤيت نشد

اي به نفع ميلوماي  برداري در نسوج گردن يافته و تصوير

هاي  نتايج آزمايش. خارج مغز استخوان و لنفوم نداشت

با توجه به . آمده است 1 بيمار به تفكيك در جدول

هاي فوق، با تشخيص گاماپاتي تك دودماني با  معيار

و آميلوئيدوز اوليه بيمار ) MGUS(اهميت نامشخص 

 .تحت درمان با دگزامتازون و ملفالان قرار گرفت

 

 
  

نماي منقوط سپتوم بين بطني و ديواره , Long axis view .1شكل 

 خلفي در اكو قلب

 

 
 

 ت آميلوئيد در بافت دئودنوم و ديواره عروقرسوبا .2شكل ]

 

 
 

رسوبات آميلوئيد در رنگ آميزي قرمز كنگو كه در نماي رنگي  .3شكل 

 به رنگ قرمز ديده مي شود
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تصوير الكتروفورز پروتئين هاي سرم در بيمار پيك تك  .4شكل 

 گرم 3دودماني زير 

 
 

 %8پلاسماسل در حد  نماي مغز استخوان بيمار با انفيلتراسيون .5شكل 

  

  هاي بيمار نتايج آزمايش .1جدول 

  

شمارش : RBC؛ مونوسيت: Mono؛ لنفوسيت: Lymph؛ اي هاي سفيد چند هسته سلول: PMN؛لاكتات دهيدروژناز: LDH؛ هاي سفيد شمارش گلبول :WBC:حروف اختصاري

؛ زمان نسبي ترومبو پلاستين: PTT؛ زمان پروترومبين: PT؛ آلبومين: ALB؛ C پروتئين واكنشگر: CRP؛ هاي قرمز سرعت رسوب گلبول: ESR؛ هماتوكريت: Hct؛ قرمزهاي  گلبول

MCV : ؛ قرمز هاي گلبولحجم متوسطPLT :؛ پلاكتTIBC :؛ ظرفيت كامل اتصال آهنNa :؛ سديمK :؛ پتاسيمD :؛ مستقيمIn: ؛ غير مستقيمAST :؛آسپارتات آمينوترانسفراز  

ALT :؛ آلانين آمينوترانسفرازHBsAg :ژن آنتي HBs ؛Anti HCV Ab :بادي عليه ويروس آنتي HCV ؛Anti HTLV1 Ab :؛ 1بادي عليه ويروس لنفوتروپيك انساني تيپ  آنتي

Anti HIV Ab :؛ بادي عليه ويروس ايدز آنتيT.Bil :؛ روبين كامل بيليD.Bil :؛ روبين مستقيم بيليU/A :؛ ادراري ي تجزيهANA :بادي ضد هسته آنتي  

  

  بحث

ترين  شايع كه يستميك بيماري نادري استس يدوزئآميلو

ــه    ــوع اولي ــكل آن ن ــل آنش ــكرازي و عام ــاي  ديس ه

لتيپــــل و ومــــوارد ميلــــوم م% 20پلاسماســــل و در

هر چنـد مراجـع    .باشد ميماكروگلوبولينمي والدنشتروم 

 MGUSيـدوز را معيـاري بـراي رد    ئجديد وجـود آميلو 

نـادر  طور   ههمان مراجع به اين همراهي ب ، لكندانند مي

موارد % 1و در مجموع در كمتر از  )1، 4( اند اشاره كرده

475 = Lipase  467 = LDH  11300  =WBC 

9/4 = ALB  3/5 =uric acid  3 = %Mon  28و = %Lym 69 و% PMN =  

- = Wright , 2 ME  39 =Amylase  106 ×64/4  =RBC  

14 = PT  79  =Fasting blood glucose 5/11 = hemoglobine  

39 =PTT   15  = Urea  8/35 = Hct  

60 = Iron 9/0 = Creatinine 77 =MCV  

360 = TIBC 142  = Na  256000  =PLT  

31 = Ferritin 8/3 =  K  10 =ESR   

-  =Combs Test (D,IN)  6/9 Calcium=  - =CRP   

4/0 =  Count Retic  3/4Phosphore=  47 =AST   

)negative 1 < (2/0  =ANA  -  =HBsAg  20 = ALT   

- =Anti Cardio Lipin Ab   - = Anti HCV Ab  191 =AlP   

Anti Phospholipids’ Ab = -  - =  Anti HTLV1Ab   1 = T.Bil  

 AntiHIV Ab = - 4/0 = D.Bil  

 Urine protein electerophoresis = normal پروتئن بنز جونز مثبت = U/A  
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. يدوز شـناخته شـده اسـت   ئاين بيماري عامل مولد آميلو

 مبـتلا بيمار  474به بررسي اي كه  با اين وجود در مطالعه

بيمـاران  % 16به آميلوئيدوز سيستميك اوليـه پرداخـت،   

MGUS كـه  ) 5(ميلوم مولتيپـل داشـتند    %15اي و  زمينه

ايد علت اين تناقض، زمـان تشـخيص آميلوئيـدوز در    ش

مطالعات مختلف از زمان ايجاد گاماپاتي تـك دودمـاني   

خيم تا تبديل آن به آميلوئيـدوز و يـا عـدم يـافتن      خوش

هـاي كوچـك از مغـز     بـرداري  با نمونـه   MGUSبيماري

 تظاهرات بـاليني در شـروع بيمـاري بـه    . استخوان باشد

، ســندرم تونــل %80 صــورت درگيــري كليــوي در حــد 

و بـا گـذر زمـان     موارد% 20 كارديوميوپاتي در كارپال و

 .)2( بزرگي زبـان اسـت   و طبيعيبزرگي كبد با عملكرد 

 ـ به طـور  يدوز دستگاه گوارش خود را ئآميلو ه معمـول ب

صورت خونريزي گوارشـي، اخـتلالات حركتـي، سـوء      

طـور نـادر    ه بو  ين از رودهئجذب يا از دست دادن پروت

. )6- 7( دهد باريك نشان مي ي روده درانسدادي  ي دهتو

بـولين در افـراد   وميكروگل β2بايد توجه شود كه رسوب 

شدگي  تواند باعث درد شكم، سوراخ همودياليزي نيز مي

سوء جـذب و اسـهال    ،احشا، انسداد نسبي، نكروز روده

ثانويـه   ونوع اوليه  هر دو كبد در ابتلاي .)8(مزمن شود 

درگيري قلبي، زبان و نسج نرم مثل تجمع . شود ديده مي

تواند به افتراق انواع اوليـه از   در بالين مي ،چربي در شانه

سيسـتم   ،يـدوز اوليـه  ئدر آميلو. ساير انـواع كمـك كنـد   

  ).2- 3(شود  عصبي مركزي گرفتار نمي

م بزرگـي كبـد و طحـال بـا     يدر بيمار مورد نظر علا

رديوميوپاتي صورت كا  ه، درگيري قلب بطبيعيعملكرد 

در اكوكـارديوگرافي،   Sparklingمحدود شونده با نماي 

شـديد و غيرقابـل    بزرگي زبـان و خـونريزي گوارشـي   

ليـه  يـدوز او ئبه نفع آميلو دنبال برداشت پوليپ  توجيه به

 ـ   بررسـي  ي كه در عين حال كليه بود صـورت    ههـا كـه ب

عوامـل عفـوني يـا بـدخيمي يـا       ،گسترده انجام پذيرفت

يدوز ثانويه شود و ئمزمن ديگر كه منجر به آميلوبيماري 

و  Bهـاي سـلول    يدوز اوليه مانند لنفومئعلل ديگر آميلو

مهمترين تشـخيص افتراقـي   . لتيپل را ثابت نكردوميلوم م

يــدوز بــا تــوارث ئانــواع ارثــي آميلو ،يــدوز اوليــهئآميلو

باشد كه در اين مـورد   فاميليال از نوع اتوزومال غالب مي

خـانوادگي بيمــار منفـي بـود و نوروپــاتي     ي نيـز سـابقه  

نـوع   ي محيطي با ارجحيت اندام تحتـاني كـه مشخصـه   

قابل توجـه   ي نكته. فاميليال است نيز در بيمار يافت نشد

شـاخص   ،در مورد اين بيمار عدم درگيري باليني كليوي

ال پ ـصورت سندرم تونل كار  هنبودن نوروپاتي محيطي ب

كـه باعـث    بـود م ي ـين بـراي شـروع ايـن علا   يسن پا و

. نظر برسد  ود در ابتدا اين تشخيص دور از ذهن بهش مي

و همكاران در سال  Spierدر گزارش موردي كه توسط 

ليه در يك چاپ رسيد، يك مورد آميلوئيدوز اوبه  2008

از يك سال قبـل شـرح داده    MGUSمورد شناخته شده 

آميلوئيـدوز در وي خـونريزي    ي شد كه اولين مشخصـه 

گوارشي تحتاني بود و نويسندگان ايـن مـورد را اولـين    

عنـوان اولـين     گزارش خـونريزي گوارشـي تحتـاني بـه    

انـد كـه    و توصيه كـرده   علامت آميلوئيدوز گزارش كرده

در صــورت بــروز خــونريزي گوارشــي در يــك بيمــار 

MGUS   ــاظ ــوارش از لح ــتگاه گ ــي زودرس دس بررس

 در گزارش موردي اخير). 9(شود  انجام  ALآميلوئيدوز 

دنبـال    ديگري به بروز علايم پوستي آميلوئيدوز اوليه بـه 

MGUS  كه بـا ديـدن علايـم    است اشاره و توصيه شده

پتشي و اكيموز و زبان بـزرگ بعـد از بررسـي و اثبـات     

هاي پلاسماسل نيـز   آميلوييدوز اوليه، شواهد ديسكرازي

  ).10(د وشدنبال  به طور قطع بايد

يدوز بر مبناي بيوپسـي بـافتي اسـت    ئتشخيص آميلو

از چربي زيـر جلـدي شـكم و يـا مخـاط      بهتر است كه 
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تـر   كـم  ي علـت در دسـترس بـودن و عارضـه      مقعد بـه 

هـاي درگيـري در    ترين محـل  شايع. )1، 4( استفاده شود

، معــده %)100(يــدوز دســتگاه گــوارش دوازدهــه ئآميلو

ــد  ي ، روده%)95( ــزرگ و مقع ــري  و%) 91( ب %) 72(م

ولـي   ،در اين مورد بيوپسي مقعد منفي بـود  .)11( تاس

يد در پرزهـاي روده  ئدر بيوپسي دوازدهه رسوبات آميلو

ييــد أآميـزي قرمــز كنگـو ت   رنـگ  بــاعـروق   ي و ديـواره 

علـت رسـوب     يدوز اوليه در اغلب مـوارد بـه  ئآميلو.شد

يــك  ي ســبك در نتيجــه  ي ايمنوگلوبــولين زنجيــره 

 ي نتيجه موارد در% 20زي پلاسماسل و كمتر از كرا ديس

ت خـاص در  و در موارد بسـيار كمـي بـدون عل ـ    ميلوما

تـك  توان ايمنوگلوبـولين   شود و مي ايجاد ميموقع بروز 

در  ).1( بيمـاران يافـت  % 80در سرم يا ادرار  دودماني را

مانند ايـن   MGUSبه  مبتلابيماران بررسي مغز استخوان 

 درصـد  10كمتـر از  ها در حد  ماسلشمارش پلاسبيمار، 

  ي هكـه بـا توجـه بـه نداشـتن ضـايع       دوش ـ مـي گزارش 

سينه، لگـن،   ي خوردگي استخواني در راديوگرافي قفسه

جمجمه و عدم اختلال عملكـرد كليـوي و بـالا نبـودن     

 بـراي لتيپـل ميلومـا   وكلسيم و نداشتن ساير معيارهـاي م 

طبـق بعضــي از  . مطـرح شــد  MGUSبيمـار تشــخيص  

از يـك درصـد    در سير خود كمترMGUS  جع معتبرمرا

چـه در    اما آن ).2(شود  يدوز تبديل ميئدر سال به آميلو

مورد اين بيمار جالب است شـروع آميلوئيـدوز در سـن    

توانـد زمـان شـروع     باشـد كـه مـي    سـال مـي   40 حدود

خـيم را نيـز در ايـن سـن      گاماپاتي تك دودماني خـوش 

ي بسيار بزرگ انجام شده  در دو مطالعه. گيري كند نتيجه

 42سوتا و ژاپن بروز ايـن بيمـاري در سـن زيـر      در مينه

و در مردان در هر سـن بـيش از زنـان    % 1سال كمتر از 

ــت ــوده اس ــگ ). 12- 13( ب ــد رن ــر چن ــزي ه ــاي  آمي ه

تر و يا ايمنوهيستوشيمي به تشـخيص كمـك    اختصاصي

آميزي قرمز  رنگ ،هنوز استاندارد تشخيصلكن ند، نك مي

تـر رايـج و در    هـاي اختصاصـي   آميـزي  رنگ ،بوده كنگو

ين بنـز  ئدر ايـن بيمـار وجـود پـروت    . باشند دسترس نمي

سـبك تـك    ي وجـود زنجيـره   ي هجونز ادراري كه نشان

 .يدوز ارزيـابي شـد  ئدودماني در ادرار است به نفع آميلو

سـبك   ي زنجيـره  سنجش نوعالبته بايد توجه داشت كه 

 ـ مولد اين بيمـاري در كشـور مـا     انجـام طـور رايـج   ه ب

شود و گاه در اين موارد تشخيص آن بـا توجـه بـه     نمي

موارد منفي كاذب يا واقعي پروتئين بنز جـونز ادراري و  

يا عدم ديده شـدن پيـك تـك دودمـاني در مقـادير كـم       

ــاتي از نظــر دور ــي گاماپ ــدازه م ــد و ان ــج  مان ــري راي گي

سـبك   ي هاي سرم نيز در مـورد زنجيـره   ايمونوگلوبولين

يـدوز در جهـت كـاهش    ئدرمـان آميلو . كنـد  كمكي نمي

ساز، جلوگيري از رسوب رشته يا به حركـت   توليد پيش

ثرترين شـكل  ؤم ـ. باشـد  يد مـي ئدرآوردن رسوبات آميلو

. درمان پيوند مغز استخوان و كموتراپي با ملفـالان اسـت  

م گوارشي علامتي و در جهت كنترل مشكل يدرمان علا

ملفـالان و   تحـت درمـان بـا    ايـن بيمـار  . اي اسـت  زمينه

 .)1(گيري طولاني مـدت قـرار گرفـت     پردنيزولون و پي

ين بـراي ابـتلا بـه    يعلت سن پـا   در مجموع اين بيمار به

يدوز اوليـه و گاماپـاتي تـك دودمـاني بـا      ئبيماري آميلو

عدم بـروز تظـاهرات شـايع بيمـاري      ،اهميت نامشخص

مـورد   يدوز و همراهي ايـن دو بيمـاري نـادر   ئنادر آميلو

  .گرفتتوجه قرار 
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Abstract 
Primary amyloidosis is the most common form of systemic 
Amyloidosis. Amyloidosis is the results of fibril formation due to 
plasma cell dyscrasia or rarely monoclonal gammopathy of uncertain 
significance (MGUS). Clinical manifestations are proteinuria, 
cardiomyopathy, peripheral neuropathy, large tongue and shoulder fat 
pad enlargement and hepatosplenomegaly. 

Background: 

The presented patient is a 42-year old woman with clinical features of a 
dull epigastric and left upper abdominal pain from one year ago. Her 
family history and past medical history was normal except for an 
exertional dyspnea. In the physical examination, paleness, large tongue 
with indentations around it and hepatosplenomegaly were obvious, 
during admission, she had rectorrhagia, polipectomy led to severe 
hemorrhage. Echocardiography performed and revealed the typical sign 
of sparkling pattern with restrictive cardiomyopathy.  
In bone marrow evaluation plasma cells were 8%. Serum protein 
electrophoresis showed that monoclonal gammopathy near 2 grams in 
weights and all data confirm monoclonal gammopathy of uncertain 
significance. Duodenal biopsy verified an amyloid deposition which was 
confirmed by Congo red coloration. There were no data to support 
secondary amyloidosis in our wide investigation and patient was treated 
with the diagnosis of primary amyloidosis due to monoclonal 
gammopathy of uncertain significance. 

Case Report:  

Primary amyloidosis secondary to monoclonal gammopathy of 
uncertain significance is a rare disease which should be mentioned in 
chronic multiorgan disorders.  

Conclusion: 

 

Primary amyloidosis, Monoclonal gammopathies of uncertain 
significance, Hepatomegaly. 
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