HEREDITER SFEROSITOZLU iKi VAK’ADA ERITROSITLERIN
GLUKOZ TUKETIMI :

. Dr. ‘Ozden VURAL (x)
. Dr. Cahit KAZAZ (xx)
. Dr. Hiiseyin SENOCAK (xx)
" Dr. Ebubekir BAKAN (xxx)

OZET :

Bu ¢alismada iki herediter sferosztozlu hastanmn eritrositlerinin belirli surelerde
glukoz titketimi olgiilerek normal eritrositlerinkilerle karsilagtirmugtir.

GIRIS :

Asaglda takdim édilen ve herediter sferositoz tansi konan hastalarm aym
miktardaki eritrositleri; lokosit ve trombositlerinden armdirilnus belirli miktar
. plazma ile steril sartlarda inkiibe edilmis ve 1.2. 3.4. saat sonra ortamdaki glukoz
' yuzdesx saptanmlstlr Aym islem dort normal klsmm aym miktar entrosn ve yu-
karldakl ozelhklere sahlp plzma.lan 1Ie terarland1 Sonugtlar tablo ve graf 1k halmde
goster11d1 )

VAR TAkDfMt

M.A. Protokol no: 11032/ 1 1066 20'yasmda. kadmn hasta Trabzondan mii-
raccaat ediyor, Dlger hasta ilk hastanin kiz ardesi olup E.A. Protokol no: 11055 /
11061 27 'yasinda Trabzondan miiracaat ediyor.

Her iki hastamin hastaneye miiracaat sikayetleri gozler ve ciltde sararma,
idrarmmn zaman zaman cay renginde gelmesi idi. Daha 6nce bir kez bu tiir sika-
g yetlerle doktora miiracaat etmisler 6z gec;mlslermde E.A. Kolelitiazis nedemy]e
' operasyon geglrmlsn P B :

(x) Atatirk . Um T1p Fak. Ig Hast. Blhm Dah Ggretlm Uyesx
(xx).:Atatirk . Uni. Tip Fak. f¢ Hast. Bilim: Dali Arastxrma Gorevlisi. -
(xxx):. . Uni. Tip Fak. Biokimya Bilim Dali Arastima Gorevlisi.
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Ceneid

, FlZlk muayene M A *da derl ve mukozalal lktenk dls etlen soluk sklera.lar
subikterik aksiller ve mglunal 0 51 cm gaplarmda Ienfadenopatl kosta kenarlm
midklavikular hattan 5-6 cm gecen sert kenari keskin ‘tizeri diiz splenomegah ve
kosta keparmdan 1-2 cm gegen orta sertlikte kenari keskin tizeri diiz bir hepato—
megali E.A’da skleralar ikterik cilt ve mukozalar subikterik kosta kenarmi 5-6
cm geger kenar keskin iizeri diiz orta sertlikte hepatomegali ve kosta kenarint 10-
12 m kwdar _gegen sert uzen duz ve kenau keﬁkm bir. splenomegah tesbit edildi.

Laboratuvar bulgularl heredlter sferosxtozu desteklemekteydl Bu: hastalarin
eritrositlerinin glukoz kullanimint tesbit. etmek 191n‘a§ag1dak1\gahsma yapildr.:

MATERYAL VE METOD

"Hastalar ve dort kontrol- grubunun AKS degerlen Glukoz oksxda.z ile" tesblt
edildi.. Daha sonra ayni ¢alisma grubunda 0.5 cc. heparinli tiipe steril sartlarda 10
cc. kan almip 1500 devirde 10 dakika sartrifiij edildi. . Numunelerin. iist. kismin-
daki plazmadan figer cc.-baska steril tiiplere alinip ‘plazmadaki lokosit ve trombo-
sitleri ayirmak icin 1500 devirde 30 dakika kadar yeniden santrifiij edildi. Bu
tiiplerde bulunan plazmann iist kismindan ikiser cc. alimip ayn:: Kisilerden alinan

230



‘Lepuelgeg UY[O S|f HOMIGNE ULIRIARIO [eseAWp[oAlg 1zeg JoSIq 9A

ISEWZIOQUIRIAL JRIPIYUOQIEY DSPIORISONNT T - [140§ -

Goaa .:co\ﬂ._wxzou wizug;

: ..wwﬁuxfu.m
euhvﬁsﬂu
DNu.n z

W (PENRE
yeammer
?uanﬂmﬁ %) JaToppel 127RITLTEHO ??anaws. 8 uﬂoﬁs‘—, CoE o
.cﬁ_oNuaEu: uuo:.vuu B JeRTp 94 Nuwx ﬁﬂnﬂuoeﬂxvg : ST
: 2 - of e
P . . N¢ v 2EPTIPPX \ L E u&nﬂ“ . i
¢ ) k C K eﬂnﬁmnsuﬁus < - g
, . : , e maeeEtT
! JoToppeuw VepTSXO | M+ Powy R
5 2, H {7PD PATIYT F5-) P
, . . ;iw% % 0%t : o ﬁuﬂ 0F-5-V S
cAerdn4¥ TTIPTYIINS ~N «L B .uL.rINNS..M 5 - . y QE
% 2wmpex muument { ( SN tppmgms e T 2 o T
._.:.m« <Frweries vesquow. D T4 UegRd JET - Do w e T S &s-vn
. 248 d.d?u._.s.uqm. o

b «,ﬂeﬁ%

4..@58.% T..ss * mhu

vt

o3



kanin konup santrifiij edildigi tiiplerin dibindeki eritrosit siispansiyondundan 2
ser cc. almarak 37°C de inkiibe edilen 6zel tiiplere steril sartlarda aktarildi. Hasta
ve kontrol gurubundan-hazirlanan. bu-karigimlarm 1,2,3,4 ncii - saatlerde - glukoz
oksidaz metoduyla biyokimya laboratuvarinda ortamdaki glukoz yiizdesi hesap-
landi. Elde edilen sonuglar asagidaki tabloda gosterilmistir (Tablo-1).

KARISIMDA KALAN GLUKOZ YUZDESI

7, mgr. ,
Numtneler AK S 1. Saat Sonu | 2. Saat Sonu | 3. Saat Sonu | 4. Saat Sopu
‘E.A.

"(HVasta) 80 56,5 H {39,1 0 0
“MiA. 70 65 50 0 0
‘(Hasta) , i
S 74 | © 68,1 . 50 © 31,8 0
‘(Normal) e | :
CK ;- 1 . ;

: 74 68,1 454 18,1
‘(Normal) S ‘ 0
S 51,8 1 . 444 25,9
(Normal) Lk - ' 0
F.B ) :
S 68,4 52,6 15,7
“(Normal) 8 - L A 0

Eritrositler mitokondri tasimadiklar igin aerobik oksidasyon cereyan etmez glu-
kozun eritrosit icinde baslica yikimi heksoz mono fosfat yolundan olmaktadir.
Bu oksidatif metabolik yolun amact enerji saglamaktan ziyade rediikte gii¢ (NA
DPH) ve pentoz fosfatlarim sentezlemeye yoéneliktir. Uretilen NADPH eritrosit
membranini korumada Onemli rol oynamaktadu' ‘NADPH rediikte glutatyon
(GSH) sentezinde kullamilir. GSH da hiicre igindeki enzimleri oksidasyondan
koruyarak hém metabohk dengeyi devam ettirir, hemde zar yapisina, dayamkhhk
kazandinr. N : :

Heredlter siferositozda eritrosit membramndakl intrensek bir bozuklugun
bu hastahign esas nedeni oldugu gosterilmistir. Kapiller damarlardan gegerken
bigim degistirme 6zelligini eritrositlere kazandiran ve zar yapisinda yer alan spekt-
rin, eritrosit hiicre membran protein kinazi tarafindan fosforile edilir. Herediter
sferositozda bu enzimin eksik oldugu dusunulmektedlr Eritrosit membram dlger
komponentlenn anormalliginden doay: da bozulmus olabilir. Ancak burada zarin
selektif permeabilite ozelligi nisbeten kaybolmustur.
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Sferositin zar1 sodyum iyonlarina normalden fazla gegirgendir. Dolayisiyle
ekstraselliiler kisimda sodyumun fazlaca tutulmas: gerekirken iyonlar hiicre igine
kolayca girmeye baslar. Eritrosit bu fazla sodyumu disan gikarmak igin sodyum
pompasint ¢alistirir. Bunun igin enerji gerekli olduguna gore hiicrenin glukoz
kullanimu artar. Eritrosit igine glukoz pasif transportla girdiginden kan plazma-
sinda yeteri kadar glukoz olmaz veya glukozdan elde olunan enerjiyle hiicre sod-
yumu disart atamazsa, sodyum iyonunun hiicreye girisini su izler ve hiicre siser
(Sferosit) gerek membranda fosforile olmus proteinlerin azlig1 dolayisiyle hiicre
zarmnda sertlesmenin husule gelmesiyle fleksibilitenin kaybolmasi gerekse sferosi-
tin dalak kapillerlerinden gegerken kirmizi pulpada kolayca yakalanmasiyla se-
kestrasyon olusur.

Ote taraftan dalakta eritrosotaz oldugundan plazma hiicrelerinder daha hizh
akar, ortamin glukoz konsantrasyonu diiser ve ortam daha asit olur. Bu durum
glukolizi oldukga azaltir vehiicre membranindan lipid kaybr olur. Mikrosferosit
‘veya sferositler makrofajlar tarafindan fagosite edilir.

Yapilan ¢aligmada, herediter sferositozlu hastalarda eritrositlerin normale
kiyasla anlamli bir sekilde fazla miktarda glukoz tiikettikleri goriilmektedir.
Otohemoliz testinde yani glukoz ilave edilmis ortamda sferositlerin hemolizinin
azalmasi bu hastalarda hemolitik ataklar disinda diyetle bol karbonhidrat alin-
mast hemolitik durum ihtimalinde glukozun oral bol miktarda verilmesi ve
parenteral perfiizyonu prognozun iyi olmasi yoniinden mantikli géziikkmekte-
dir.

Bulgularimz literatiir bulgularina uyum gostermektedir.

SUMMARY

GLUCOSE CUNSUMPTION OF ERYTROCYTES IN TWO CASES WITH
HEREDITARY SPHEROCYTOSIS

In the study: Glucose consuption of erytrocytes are studied in towo cases with
hereditary spherocytosis and four control group.



