Klinik Laboratuvar Testleri

GLUKOZ 6 FOSFAT DEHIDROGENAZ
Kisaltma: G6PD

Kullanim amaci: Cocuklarda ve yetiskinlerde hemolitik anemi sebebi-
nin, yenidogan déneminde ise uzun siren sariliklarin sebebin arastiril-
masi sirasinda kullanihr.

Genel bilgiler:

Glukoz 6 fosfat dehidrogenaz eksikligi: Butiin hiicreler gibi eritrositle-
rin de butlnligini muhafaza edebilmek igin kesintisiz enerji Gretimine
ihtiyact vardir. Membranlardan aktif katyon transportu, membran
deformabilitesinin ve hlcrenin bikonkav seklinin muhafazasi igin ener;ji
kaynag@i olarak ihtiyag duyulan ATP, glikolizis yolu ile elde edilir. Olgun
eritrositlerde mitokondri bulunmadigindan, bu hiicrelerde Krebs siklusu
ve oksidatif fosforilasyon reaksiyonlarinin gergeklesmesi mimkin ol-
maz. Bu nedenle eritrositlerde, oksidatif strese karsi hiicre butinliginin
muhafazasi igin gerekli olan NADPH’nin 6nemli bir kismi Pentoz fosfat
veya heksoz monofosfat metabolik yolu olarak adlandirilan yoldan elde
edilir. Bu yolun ilk enzimi olan Glukoz 6 fosfat dehidrogenaz aktivitesinin
disUkliglu durumunda eritrositlerin oksidatif strese olan direnci azalir.
Glukoz—6-fosfat dehidrogenaz yetersizligi olan hastalarda, normal kosul-
larda eritrositlerin NADPH gereksinimi klinik bir sorun yaratmayacak
sekilde karsilanabildiginden genellikle herhangi bir belirti veya sikayet
gortlmez. Ancak bu sahislarin oksidatif stresi artirma 6zelligi olan bir
ilag kullanmasi, enfeksiyona maruz kalmasi veya bakla yemesi aniden
hemolitik bir atagin tetiklenmesine sebep olabilir. Enzim yetersizlidi olan
bir kiginin sergileyecegi klinik tablo, tagidigi mutasyonun tara ile yakin-
dan iligkilidir. Hastalarin ¢ok buyuk kismi hemoliz ataginin olmadigi
zamanlarda anemik degildir. Az sayida hasta ise kronik nonsferositik
hemolitik anemi tablosu sergiler. Atak disi donemde periferik yayma
bulgulari normal 6zellikler tagir. Glukoz 6 fosfat dehidrogenaz eksikligine
baglh hemolitik atak sirasindaki periferik yayma bulgulari, baska sebep-
lere bagli hemolitik ataklardan herhangi bir farklilik géstermez. Periferik
yaymada, sferositlere ve her tiirden sekil bozukluguna rastlanabilir.
Hemolitik ataklarin erken déneminde, supravital boya kullanilarak hazir-
lanan periferik yayma preparatlarinda Heinz cisimlerinin gorilmesi,
Glukoz 6 fosfat dehidrogenaz eksikliginde rastlanan énemli bir 6zelliktir.

Glukoz 6 fosfat dehidrogenaz eksikligi olanlarda hemolitik krizi tetikleye-
bildigi belirlenmis olan ilaglar ve kimyasal maddeler:

Antibakteriyel ilaglar ‘ Sitmailaglan

1
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Siilfonamidler Primakin
Trimetoprim-siifometaksazol Pamakin
Nalidiksik asit Klorakin
Kloramfenikol Kinakrin
Nitrofurantoin Pentakin
Kimyasal maddeler Diger ilaglar
Fenilhidrazin Metilen mavisi
Benzen Niridazol
Naftalen Fenasetin
Sulfasetamide K vitamini analoglari
Sulfan Probenesid
Asetanilid Asetilsalisilik asit
Sulfapiridine Fenazopiridin
Thiazolsulfane

Toluidine mavisi Diabetik asidoz
Trinitrotoluene Hepatit

e Hemolitik hastaliga neden olabilen 20 civarinda eritrosit enzim defekti
bulunmakla birlikte bunlar arasinda en sik rastlanilani Glukoz 6 fosfat
dehidrogenaz eksikligidir. GBPD gen lokusu X kromozomunda bulunur.
Bu nedenle hastalik cinsiyete bagh gecis gosterir. Hastaliktan genellikle
asemptomatik tasiyici annelerin erkek gocuklar etkilenir. Nadir de olsa,
tasiyici annenin ve hasta babanin kiz cocuklarinda gérildigiinde
hemolitik ataklar gcok daha siddetli seyreder.

e Bu gline kadar glukoz—6-fosfat dehidrogenaz ile iliskili 100’den fazla
molekuler varyant tanimlanmigtir. Bu varyantlarin klinik ve laboratuvar
bulgulari arasinda farkliliklar bulunur. Bazi varyantlarda, kronik, yasam
boyu devam eden hemoliz olurken, daha bulyik siklikla bireyler
asemptomatik olup yalnizca bazi ilaglan kullandiklarinda, bakla tikettik-
lerinde, viral veya bakteriyel enfeksiyonlara maruz kaldiklarinda
hemolitik atak gegirirler.

Test sonucunun yorumu:

¢ Bir kiside Glukoz 6 fosfat dehidrogenaz eksikligi bulunup bulunmadigi,
eritrositlerdeki enzim aktivitesi dlgllerek arastirilarak belirlenir. Mutasyo-
nun turdne bagli olarak, hastaliktan etkilenenlerde enzim aktivitesi ge-
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nellikle normal kabul edilen seviyenin %10’'undan daha distk bir sevi-
yede bulunur.

Glukoz—6-fosfat dehidrogenaz aktivitesinin geng eritrositlerde, olgun
eritrositlere gére ¢ok yuksek bir seviyede bulunmasi nedeniyle, hemolitik
atak sirasinda veya hemen sonrasinda yapilacak olan aktivite élgtimleri-
nin yaniltici sonug verebilecegi unutulmamalidir. Hemolitik atak sonra-
sinda yapilacak 6lgimde aktivitenin disik bulunmamasi, enzim eksikligi
bulunma olasiligini ekarte ettirmez. Klinik kugkunun sirmesine ragmen,
enzim aktivitesinin normal bulunmasi halinde, galisma haftalar sonra,
retikllosit sayisi normal sinirlar igine déndukten sonra tekrarlanmalidir.

Numune: EDTA’l tam kan (mor kapakli tip). Minimum 500 pL.
Calisma Yontemi: Spektrofotometri
Referans Araligr:

<1yas 6.50-14.40 U/g Hb.

>1yas 4.60-13.50 U/g Hb.



