nda defisen. nfeksiyonsuz, 42 i Ve 44 %‘}9}&

EE 1‘:, S

grup olmak lizere 64 gocuk 1nce1emmst1r
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Tiim vakalarda hemoglobin, hematokrit, beyaz kiire, kirmiz1 kiire taymlen
ve periferik  yayma degerlendirmeleri yaninda total kan protem]erl albumm
‘glubulin, SGOT, SGPT kalsxyum alkalen fosfataz, kan sekeri degerleri tesbit e-
dildi. Serum bakir degerleri i 1<;m Perkm Elmer 107 Atomik Absorbsnyon Spektro-
fotometresx kullamldl

degerlen ve OKC/BC ‘orani tesblt"edlldl Malnumsyonlularda persantil degen 3’iin
altinda, OKC/BGC oram ortalamas: 0,255 kontrol grupta perksantil degeri 50’nin
iizerinde ve OKC/BC oran ortalamasi 0.330 idi. Malm‘itrisyonlu grupt’a"Tg "’ﬁf’s’ma
kadar,kvakalarm

rak: bulunmusfhr :

Malnutrxsyonlu grubun Dogrumacx-Wray metoduna . gore smlflanmasmda
vakalarm % 11.9°u I°. den % 40,47’si II° den % 30.95 III° den ve % 16,

fark tesbit edildi (P< 0.01).

“"Kontrol vé malniiktrisyorilu: gruplard'
larina_gore serum, baer diizeyle: ' &
Yine bu iki grupta cinsiyete gore de serum bakir diizeylerinde farklilik bul ,
(P>:0.05):OKC/BC oranna gore hafif;-orta.ve agir.dereceler arasinda serum: akn-_
diizeyleri her 3 derecede de Snemli farkhlxk bulundu. (P<< 0.001). i
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logramam-Wray smflamdsma gore serum., baer degerlenmn matnutnsy@n
derecelerinde kendi aralarinda yapilan karsilastirilmasinda:ise istatistik sonug soyle
..idi. 1. ile 3. derece ve 2. ile 3. derece arasindaki fark Snemli (P < 0. 01) dxgerlen
i onems1zd1 (P> 0.05). ‘ : H2i1d

1utrlsyc ilt
1 kore

- Malniitrisyon.
Vaka Sayis1

rda incelme ve seyrelme
T2 Dm:l alti’ yag ‘dokusundaazalma -
3- Saglarm par akhgmm kay ’
Saglardd kuruluk(© 77 ST
5 Derlde soluk

f"Basna vilcuda gore buyuk i
o 11 '“Ang .lllul\.UL:lblu.ua. nu uu:.uu_\ S

12— Saclarda i lma ve doku Ime

da dxstans1yon L

a.smzm bulgulari~--%. ¢ T

i 18- Genel hipotoni - il
19- Selitis ve'nazolabial sebore
20- Hareket giigsiizliigii

-+ 21 Ciltte dermatoz. ve: 6dem,;

22- Pigmentasyon diizensizligi

_23- Hepatomegah




| Analiz :

; Da.glhm

"Hemoglobin
% Gm .

THTS: T o[

Hematpkrit

o

24——4 1

32.618.7

38 8+3 2

4.16

P<0.001 |.

Eritrosit

|2—4.7
mm3/milyoni:

3.26--0.7

4.03—1—0;8
=i ofleda®

.05

P<0.001

TaRost 3300 —12000| 59561-610[3000- 10C00[7777 132 | 2.75 | P<0.0l
fmm3de o oo el ' : .
“[P=0.0u1

“| Nétrof’ il;.; S
or.

pvw

l Ulal l.'LUlclll

| P<0-001

383———898

TT1Z[500—810

‘ 74—425

135353

122——190

: 10—80

%6.5112.5

o

1 150

341

~[70—130

76—126

65—13

E15[8.7—13.5

1.6—12

2:314—15.3

(% nen)

I1: Kontrol ve Malnutrlsyon Grubu

- Vaka

Sayist &

Dagilim

‘Ortalama

Kontl ol :
M alnutnsyon

22
42

- 80—184
© 3685

125.36
56

vh o

_.Kontrol-Malniitrisyon- arast— — . -

1—9.89cnv

. p<-0.00L
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.Tablo- Ve Malnutnsyonlu Vaka.larda. )eglslk Dege let Arasmdakl Korre-
i lasyon Sonuglan o oo VI b

X Degerler
Cu.T.Protem ‘
. Cu-Albiimin

CCuNétrofil 31
_Cu-Calcium

niin baklr nfiihtevast ‘ise- §ok dusuktur B1101llce'yap11an k'arnslk' beslenme' bu e
i qterh ahmml sagl..maktadn' Kontrol gru ik vq:kulturel

Cahsmamlzda her 1k1 gpup arasmda iltiir 'verekonomikysn en: kontrol gru-

bu lehine farklilik vardi. Sosyo Kiiltiirel farklilik ise'daha nemliidi. Budas goster-
mektedir ki ozellikle bolgemizde malniitrisyon olusumunda sosyo-kiiltiirel neden-
ler onde gelmektedn' (7 9, 10)

Tablo- III de coruldugu g1b1 malnutnsyonlu grupta’ ‘kan proté

nmoglobin,; hematokrit; cr1tros1t normal degerlerin altinda idi.. .Bu grubun periferik
yaymalarinda genel olarak hlpokrom mlkrosner anemi-tesbit ed11d1 Diger:labora-

sterme

Malnutnsyonlu grup serum baklr duzey1 ortalama51 56 :‘: '17 43 ‘7 pgm
kontrol grup 125,36 =+ 31,64 % pgm olup aralarinda onemli farklibk vardi. (p<
.0.001)..Bu, bulgularimiz . malniitrisyonlu. vakalarda . serum baluninm, distigiine
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de. III° 7de*1 malmltrlsyonda; IV° ye,gore lstatlstlkl mneml\,o,]mayan. bn' serum ba-
ki diizeyiz.rtmam d1smdﬁ_, ma.lniitn'syon dex:ecesi aclrlc.stlkc;a. buna paralel olarak

‘ Bebeklerdekr baklr" eksﬂdlgl "anerﬁi‘ve:not\r’bp%éni: ile- Zsénuglana?blhr *(l'lgiO
21) M lnutmsyonlu g1up hemoglobm ortalamaSI 10 4;\:1 5 % gr, lu serum bakur

’ elcocuk1arln beslenme defecem
if)“Fak' ecmuast 1+ /397, 41962,

arasmdakl munasebet Ege '
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Bu yazzda Heredzter .sferosztozun fizyopatoloji nusunda. en,. r
g ru;ler behrttlmeye calisilmigtir.

sfer051toz ve: ozmotlk frajxhtelerlnde artisla Karakterize bir-hastaliktirs Otozomal
dominant: gecis: gosteren kalitimsal > bir hastalik - olup «Klinik7bulgul reigokidiafif
tanmma ab111r Heredlter ozelliginin yamslra

(D). 4Sfer051tlerm ozelhkle dalakta
u ke ’j}ﬁemog-

R Afatitk Uni. ‘Tip Faks g Hast.'Bilim:Dalv Arastirtia Gor.
oy Atatiitle “Unic Tip/Fak. I¢-Hast. Bilim Dali>Aragtirmal €




Giinlimiizde herediter sferositozda; hiicrenin seklinin  onun yikimmdan
sorumlu olmadigr diistiniilmektedir. Eritrositlerin; siirekli glukoz teminini~ gerek-
tiren enerjiye bagimh aktif katyon transport sistemine sahiptirler. Ortamda glu-
koz yoklugunda normal hiicreler hiicre membranmimn katyonlara kars gegirgen
olmama ozelhglm muhafaza’ etmekle blrhkte yuka.rlda bahsedilen mekanlzmamn
kaybi ve ATP miktarinda azalma séz konusu dur ve bu durum eritrositleri sekest-
rasyona hassas- kllmaktadi

- Herediter sferosnoz eritrositlerindé’ ghkohze cesitli cahsma]arda gostemldlgl'
glbe defektlf degildir. (4 S)ABununla birlikte heredlter sferositozda eritrositlerin

‘ 151 iatent durumda. olan ATPase sistemini uyarir. So-
nugta ATP nin hucre ici yikimu artar, ve sodyumun hiicre disina pompalanmasi
igin enerji saglanir. ADP: ve inorganik fosfat serbest hale § geger ve glikoliz uyari-
bir. Glikolizin hzlanmasindan dolayr normal eritrositlerin_ sterﬂ mkubasyonunda
gorulerf degisiklikler herediter” 'sferosﬁozda. ‘hizlanmigtir:

Sodyumun hiicre igine akisinda artls olmakla blrhkte bu durum heredlter
sferositoz eritrositlerinin yikimindaki artist izah etmez. Splenektomiden sonra
bu defektin devam etmesine kargin hiicrelerin yasam siiresinin normale dénmeési

inormalv hiicrelerden
rant - normaldir.

Dolagimin eritrositler iizerindeki zararlar en ¢ok dalakta gorulmekte olup,
burada eritrosit kolayca sekil degistirmeyip:yakalanmaktadit, Uzun zamandanberi
herediter sferositoz eritrositlerine membran: defekti: sonweu sodyum .girdigi-ve ;bu
hiicrelerde membran lipitlerinin. azh1: bilinmektedir. Young .ve arkadaglart. (7)
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Hemokonsanti'asyon durumunda Zdolasan plazmada. normalemk”tarda bulunabllen
glukozun azalmasmdan &tiirii glukoz ihtiyact artmis sferositler/kolayca sekestre
olmaktadur, .

Heredlter sferos1tozda membran defektlmn gergek tablatl hal:rakaranhktlr
Ara§t1rmalar ‘membran protemlerl iizerine yogunlastlrllmlstxr Bu gahsrﬁnalar bu_;,‘
protemlerm bozulmadan elde edﬂmem icin g ekli, 4 :
nirhdir. Invitro ¢alismalarin 1s1gida herediter sferositoz mem n kompronentlem-
nin: agregasyonunun normal-oldugu vealmkroflkment formasyommun defektif ol-
dugu ‘rapor :édilmistir -(8). o onio b

Herediter sferositoz hiicrelerinin membran proteinlerinin, muhtémélen fibril-
lerde uygun konformasyonun bozulmasina neden olarak; genetik yolla degistigi
varsayilmistir. Muhtemelen eritrosit membraninm mikroflament proteinlerindeki
degisikliklerin sonucu olarak eritrositlerin elastikiyeti bozulur. Membran protei-
nindeki anormallik eritroforetik galismalara gore thiol gruplari ile birlikte olabi-

' . Fareler iizerinde yapilan gahsmalar bunlarda da sferositoz ve neonatal sarili-
g bazan meveut olabilecegini gdstermistir. Ancak bu hayvan modeli insanda he-
rediter sferositoz patogenezi ¢alismalarinda yararli olmaktan uzaktir.

Kanimizca ‘herediter sferositoz patogenezx iizerinde daha ileri gahsmalara ge-
rek vardir. , ~ ~

SUMMARY
HEREDITARY SPHEROCYTOSIS

In: this paper physxopathology of heredxtary spherocytosxs is dxscussed depend
on more recently studies and sights. '
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