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OZET

Dogu Anadolunun muhtelif bolgelerinden gelerek Erzurum Ni-
mune Hastahanesi 'Biyakimya Laboratuvarina miiracaat eden sahis-
lardan 750 adedinde 8lukoz-6-fosfat dehidrogenez enzimi noksaniig
aragtirilds. Enzim analizi TPNH nmn ultraviyole 1sigmda floresans
vermesi esasma dayalt Beutler metody ile yapildi. Analiz edilen 750
kisinin ancak 2 sinde enzim noksanligr tesbir edildi (950.266). Bu
preliminer calismamn sonucuna gore Dogu Anadolu Bélgesinde Glu-
koz-6-fosfat dehidrogenaz noksanliginin  Tiirkiyenin diger bélgelerine
kwyasla olduk¢a diisiik oldugu anlasildy,

1. Giris :

Yaklagik olarak son 20 sene igeri-
sinde’ glukoz-6-fosfat dehidrogenaz en-
zimi noksanlbigi ile ortaya ¢ikan pato-
lojik durumlar tip mensuplarinn vakin
ilgisini gekmistir. Bilindigi iizere bu
enzimin noksanlif: kendini hemolitik
sartlik-hemolitik anemi tablosu seklinde
belli eder. Hastalarin hikayesinde neo-
natal devrede gegirilmis bir hiperbilirii-
binemi veya bakla yenmesi ve bazi ilag-

larin almuni miiteakip ortaya ¢ikmig
sarithk ve anemi hecmeleri meveuttur,

Glukoz-6-Fosfat dehidrogenaz
(G6PD) enzimi patolojik tezahiirleri
kadar kalitsal &zellikleri yoniinden de
Gnemlidir. Enzim noksanliginin (kromo-
zomu) kromozomuna bagli ve resesif
tarzda gecisi, onun gayet elverigli bir
Jenetik isaretleyici olarak kullanilma
sina yol agmustir,
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Yukarida zikredilen bu iki dnemli
nokta tzerinde yogunlagarak yeryli-
ziinde genis ve ayrmtili G6PD noksan-
Lif1 tarama gcaligmalari yapilmigtir(1).
Yurdumuzda da bu konuda yapilmig

2. Materyal ve

Aragtirmamizda test edilen 750
salus, 1972 yilmn son 6 ayl iginde,
Dogu  Anadolunun muhtelif bolgele-
rinden gelerek hastalik, heyet raporu
alma v.s. gibi cesitli nedenlerle Erzurum
Niimune Hastahanesi Biyokimya Labo-
ratuvarina miiracaat edenler arasindan
tesadiifi olarak secilmigtir.

G6PD enziminin mevcudiyeti Beut-
ler(5) tarafindan tarif edilmig spot test
ile gosterilmistir. Bu test, enzimin mev-
cut oldugu sahislarda koenzim olarak
kullanilan TPN in TPNH haline don-
mesi ve TPNH nm da uzun dalga
ultraviyole g1t altinda floresans ver-
mesi esasina dayanir.

A) Test igin gerekli reaksiyoh ka-
rigimt :

Glukoz-6-fosfat, 0.01 M 1 kismm
TPN, 0.0075 M 1 kisum
Sature dijitonin 2 kisum

Potasyum fosfat tamponu, pH7.4
0,25 M 3 Kisim

Distile Su 3 kisim

caligmalar (2,3,4) mevcut olmakla be-
raber, bunlar bolgemizi tam anlami ile
icine almamaktadirlar. Bu yazida bolge-
mizde yapilmus bir 6n tarama ¢aligma-
stnin  sonuglar1 takdim edilecektir.

Metod :

B) Kan niimunesinin hazirlanmasi:
Kan 1/1 oraminda ACD soliisyon ile
karstirildl ve en geg 3 saat iginde a-
naliz edildi.

C) Test iglemi: 0.02 ml kan 0.2
ml reaksiyon kangimma ilave edildi.
Bundan hemen bir damla alinarak temel
seviyeyi tesbit etmek lizere Whatman
3 mm filtre kagidina damlatildi. Bupu
takiben kan ve substrat karigmi 37°C
lik su banyosuna yerlestirildi ve inki-
basyonun 10. ve 20. dakikalarinda birer
damla almarak aym filtre kégidina

’ damlatiid1.

D) Degerlendirme: Degerlendirme
islemi filtre kAgid1 tizerindeki damlalar
tamamen kuruduktan sonra uzun dalga
ultraviyole 1181 altinda yapildi. G6PD
enzim aktivitesi mevcut oldugu zaman
3 kan damlasi azdan goga dogru gitmek
{izere floresans verdiler. Enzim aktivi-
tesinin olmadigs durumlarda ise agikar
bir floresans goriilmedi.

3. Bulgular :

G6PD enzimi ybniinden tarama
caligmasina alman 750 sahsin 287 si
kadin, 463 ii erkekti. Bu sahislarin 484 i
Erzurum ve kazalarindan, 266 s1 civar
vilayetlerden gelmekte idiler. Vakalarin
gelis yerlerine gore dagilima Tablo I de
goOsterildi.
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G6PD noksanhgi 750 sahsin ancak
ikisinde bulundu (%4 0.266). Bunlardan
biri Brzurumdan digeri Van'dan gel-
mekte idi ve her ikisi de erkekti. Enzim
noksanliginin cinse gore dagilmu Tab-
lo 11 de takdim edildi



Tablo I. G6PD Enzimi Tarama Galigmasina Alman Saihislarin Gelis Yerlerine

gore Dagilinu

Vilayet Taranan gahis Vilayet Taranan sahis
' Adedi Adedi

Erzurum 484 Erzincan i0

Kars 73 Rize 5

Van 70 Elazig 2

Guimtighane 19 Tunceli 1

Artvin 18 Hakkari 1

Musg 14 Digerleri 43
TOPLAM 750

Trabzon 10

Tablo 1I. Enzim Noksanligin Cinsiyete Gore Dagilum

Cinsiyet Taranan sahis Eksiklik Eksiklik % si
Kadin 287 —_— —_
Erkek 463 2 0.431
TOPLAM 750 2 0.266

4, Tartisma :

Bilgemizde G6PD enziminin not-
mal biyokimyasal ozellikleri, bu enzim
noksanligini gt‘)stérén vakalarin genis
bir tarama ile ortaya ¢ikarimasi, keza
aktivitenin noksan oldugu vakalarda
enzim variyantioin kinetik ve elektro-
foretik ozellikleri yonlerinden defer-
lendirilmesi boliimiimiizce bir aragtir-
ma projesi olarak uygulama sahasina
konacaktir. Bu o©n ¢alisma G6PD
enzim noksanhg hakkinda yapilmig bir
yoklama mahiyetindedir. Aragtirmanin
yiiriitifldiigii siralarda laboratuvar sart-
larmuz yeterli olmadifi igin noksanlik
tesbit edilen vakalarda maalesef spektro-
fotometrik olgiim ve kinetik c¢aligma
yapilamamustir. Ancak aragtirmamizda
kullandigmuz Beutler’in spot test tek-
nigi, bizim uyguladifumz sekilde yani
enzim-substrat karigimmdan 0-10 ve

20. dakikalarda niimuneler alinmasi
suretiyle semikantitatif bir degerlendir-
meye imkén verebilir. Bizim noksanlik
tesbit etfigimiz vakalarda her ii¢ leke-
de de floresans goriilmemesi nedeni ile
aktivitenin ¢ok diisiik veya hi¢ olma-
dign sonucuna ulagilmugtir.
Calismamizin sonucu Dogu Ana-
dolu Bolgesinde G6PD noksanliinn
Tiirkiyemizin diger bolgelerine gore
oldukga diiglik oldugunu ortaya ¢ikar-
mugtir. Say ve arkadaglari(2) bu enzim
noksanhifim Ankara’da dogmug co-
cuklarda % 0,5, Diyarbakir gevresinde
% 1.92, Kibris Tiirkleri arasinda %
3,5, Adana ve Tarsus civarinda yagiyan
Eti Tiirklerinde %, 11.4 olarak bulmus-
lardir. Ayni grubun bolgemizle nisbeten
ilgili olabilecek topluluklarda fesbit
ettikleri enzim noksanbi orami bizim
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sonucumuzla benzer olabilecek sevi-
yededir. Nitekim bu grup(2) Rize'de
ve orijinleri itibar: ile Doguya bagla-
nabilecek olan Ermeni popiilasyonunda
enzim noksanligini ¢ 0 olarak tesbit
etmiglerdir.

G6PD noksanligimin yalmz 2 er-
kekte goriiliigii hastaligin kalitimz ile
tamamen bagdagan bir durumdur. Bj-
lindigi iizere bu enzim noksanligi
X kromozomuna bagli ve resesif olarak
intikal eder. Bu itibarla erkekte goriiliis
sikligi kadma kiyasla daha fazladir.

Bu preliminer ¢alismada eritrosit
G6PD noksanlifmin Dogu Anadolu

" Bolgesindeki insidansinm % 0.266 gibi
diigiik bir oranda tesbit edilmesi nedenj
ile bu enzim noksanligina bagh patolojik
durumlarm Bélgemiz icin ¢ok biiyiik bir
problem olamiyacag: soylenebilir, An-
cak tartismanin baginda da belirttigimiz
gibi biz bsliim olarak bu tip bir ¢alig-
may1 daha genis bir halk kitlesini igine
alacak sekilde Vapmayi ve bu arada
enzim ile ilgili normal ve patolojik
biyokimyasal bulgulart etiid etmeyi
diisiiniiyor ve ancak bu calismanin
sonunda bdlgemizle ilgili bu konunun
yeteri kadar aydinlanacag inancin: ta-

" slyoruz.

SUMMARY

A PRELIMINARY STUDY OVER THE INCIDENCE OF ERYTHROC-
CYTE GLUCOSE-6-PHOSPHATE DEHYDROGENASE DEFICIENCY
IN EASTERN ANATOLIA

Deficiency rate of erythrocyte
glocose-6phosphate dehydrogenase enzy-
me has been investigated in 750 indivi-
duals living in various parts of Eastern
Anatolia. Enzyme activity has been
determined by the spot test of Beutler

Based upon the f louorescence of TPNH
under long wave ultraviolet light. The
incidence of G6PD deficiency was
0.26%; and this rate has been found
fairly low as compared to other parts
of Turkey. ’
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