Klinik Laboratuvar Testleri

PIRUVAT KINAZ
Kisaltma: PK.

Kullanim amaci: Ozellikle yeni dogan déneminde, hemolitik anemi
sebebinin belirlenmesine ydnelik arastirmalar kapsaminda ihtiya¢ duyu-
lur.

Genel bilgiler:

Embden Meyerhof glikolitik yolunun enzimlerinden biridir. Eksikliginde
konjenital nonsferositik hemolitik anemi tablosu gelisir. PirGvat kinaz
eksikligine sebep olan genetik defekt, otozomal resesif gegis gosterir.
Hastalarda erken gocukluk ¢aginda anemi, ikter ve splenomegali geligir.
Pirtvat kinaz eksikligi olanlarda yeni dodanin hemolitik hastaligi sik
g6rilir. Bu nedenle, yeni dogan déneminde biliriibin konsantrasyonu-
nun yuksekligi veya uzamis sarilik durumlarinda eritrositlerde glukoz 6
fosfat dehidrogenaz ile birlikte pirtivat kinaz aktivitesi kontroli de yapilir.

Otozomal resesif gegis gosteren genetik bir hastalik olmasi sebebiyle,
hastalik belirtileri yalnizca homozigot gen defekti gosteren kisilerde
gorulir. 2-fosfoenolpirtivat'in pirlivata donlismesini katalizleyen reaksi-
yonun yavaslamasi sonucunda hiicre igi ATP, piriivat ve NAD" konsant-
rasyonu diiser. Ozellikle eritrositlerde etkili olan bu metabolik bozukluk
sonucunda, hicre igi potasyum ve su konsantrasyonunun gerektigi
sekilde kontrol edilememesi hiicre émrini kisaltarak hemolitik anemi
tablosuna yol agar.

Pirtvat kinaz eksikligine bagh olarak gelisen tablo, aktivite eksikliginin
derecesine bagl olarak degisiklik gdOsterir. Hastallk bazen agir bir
neonatal hemolitik anemi tablosu seklinde kendisini gésterecek kadar
siddetli iken, bazen de kendini yetiskin ddneminde tespit edilen,
kompanse bir hemoliz tablosu olarak gosterebilir. Cocukluk ve yetiskinlik
déneminde hemolizin siddetine bagl olarak hemoglobin konsantrasyonu
gogunlukla 8-12 gram/dL arasinda degisir. Solukluk, sarilik ve
splenomegali diger klinik bulgu ve belirtileri olusturur. Laboratuvar bulgu-
lari olarak, polikromatofili ve orta derecede makrositoz ve retikilosit
oraninda artis dikkat ceker. Teshis eritrositlerde pirtivat kinaz aktivitesi-
nin dl¢tlmesi ile konur.

Test sonucunun yorumu:
Bulgu ve belirtileri gbsteren hastalarin eritrositlerinde, pirivat kinaz
aktivitesi genellikle normal aktivitenin %5-25’i kadar bulunur.



Bursa GVNTIP Laboratuvari

Geng eritrositlerde enzim aktivitesi daha yiiksek bulundugundan,
Ozellikle retikllosit orani yuksek hastalarda, gercek degerden daha
yuksek aktivite degerleri dlgulebilir.

Akut I6semilerde, sitopenilerde, anemilerde ve aplazilerde de eritrosit igi
pirtivat kinaz aktivitesi duser. Ancak altta yatan hastaliyin tedavisinden
sonra aktivite normale doner.

Numune: EDTA’lI tam kan (mor kapakli tiip). Minimum 1 mL.
Calisma yontemi: Spektrofotometri
Referans araligi: 60-220 MU/milyar eritrosit



