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G6PD (Glukoz 6 Fosfat dehidrogenaz)
EKSIKLIGT ILE IL6ILI REFERANS REHBER

Bilgilendirme Seri no: 02/2003
Yeni dogan tarama testleri ve siipheli vakalarda G6PD taramasi
Bilgilendirme no:2
Bu brogiirin amaci, favism ve G6PD eksikligi ile ilgili okuyucuya bilgi sunmaktir. Burada yazilan veya onerilen
bilgiler doktorunuzun konsiltasyonu olmadan uygulanmamalidir.
G6PD dlgiimleri laboratuvarimizda iki 6rnek materyalinde yapilmaktadir.
1. Topuk kam

Laboratuvarimizda ,bebeginizin topugundan ya da gocugunuzun parmak ucundan
alinacak birka¢ damla kandan G6PD &lgiimi yapilarak uzamis yenidogan sariliklarinin
ve hemolitik anemi vakalarinin temelinde enzim eksikliginin olup olmadig
arastirilabilmektedir. Topuk kani 6rnekleri laboratuvarimizdan temin edilecek olan
ozel kagitlar (S&S 903) iizerine alinir.
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2. Tam kan drneklerinde (EDTA Ii)

GEREK TOPUK KANI GEREKSE EDTAlI KAN ORNEKLERINDE
SONUCLAR AYNI GUN ICINDE KANTITATIF OLARAK
BILDIRILMEKTEDIR..

Tanyalgin Tip laboratuvari, Inter-laboratory Quality Assurance for Neonatal
G6PD Screening / TAIWAN kalite kontrol programina iiyedir.

Glukoz 6 fosfat dehidrogenaz (G6PD) eksikligi insanlarda en sik
goriilen enzim eksikligidir. Diinya lizerinde yasayan 400 milyon insani
etkilemektedir(l). G6PD eksikligi, Yenidogan sarihgt, ilag hassasiyeti,
enfeksiyonlar sirasinda hemolitik anemi, favism ve nonsferositik
konjenital hemolitik anemi gibi hastalik bulgulari ile yakindan ilgilidir(2)
Eksiklik favizm olarak da bilinmektedir. Bakla yenmesini takiben
hemolitik anemi tablosu gorilmektedir. G6PD X kromozoma bagimli kalitsal tasinilan bir
hastaliktir. Bu nedenle erkekler cok daha fazla etkilenmektedir(3). Enzimin eksik olup
olmadiginin bilinmesi ve bunun doktora, hemsireye veya saglik personeline soylenmesi
hastalarin olasi tedaviden gérebilecekleri zarari en aza indirmek igin son derece
faydalidir.

G6PD eksikligi olursa ne olur?
Hemolitik anemi ve uzamis yenidogan sariligi G6PD eksikligi olan
hastalarda ensik gériilen problemlerdir. Biitiin bu problemlerin nedeni
belirli hiicrelerde NADPH ( nikotinamid adenin dinukleotid fosfatin)
rediikte formunun olusamamasidir. Bu reaksiyon normalde G6PD
tarafindan katalizlenir. Yenidogan sariligi yanisira G6PD eksikligi
olanlar belirli kimyasallara maruz kaldiklarinda hemolitik anemi gelisir. Nedeni kirmizi kan
hiicrelerinin viicud iginde oksijen tasima kapasitelerindeki azalmadir. Sonug olarak
hemolitik krizde yorgunluk, sik nefes alma ve koyu renkli idrar ¢ikarma sézkonudur. Bazi
okside edici ilaglar, enfeksiyonlar veya bakla ve bakla bitkisinin polenleri bu anemi
tablosuna sebebiyet verir. Bu ajanlar kirmizi kan hiicrelerinin igine girdiklerinde
hemoglobin denattiire olur ve hemoglobinin oksijen tagsima fonksiyonu bozulur. Normal
hiicrelerde NADPH bu zararli molekiilleri hiicrelerden alir. G6PD eksikligi olan bireyler
igin aspirin ve antimalaryal ilaglar kontro endikedir (kullaniimasi sakincalidir). G6PD
eksikligi olanlar sitma enfeksiyonuna karsi direnglidirler. Hemolitik anemi tedavisinde
nasal oksijen, yatak istirahati, haptoglobin iriinleri, folik asid ve kan transfiizyonu
yapilmaktadir. Yenidogan sarihigi (mukoz membranlarin ve diger viicud dokularinin dogum
sonrasi sararmast) yeni doganlarda sik gérilen bir durumdur. Sariligin erken donemde
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baslamasi ve israrli devam etmesi halinde G6PD eksikliginin de olabilecegi distndlmelidir.
Yenidogan bebek, G6PD nin karacigerde diisiik aktivitesine bagl olarak sararir. Bu durum
norolojik komplikasyonlar: da beraberinde getirecek ciddi bir probleme daoniigebilir.
Sarilikli bebekler derideki bilirubini suda ¢6ziiniir izomerlere doniistiirerek viicuddan
kolayca atilmasini saglayacak ve sariligi hafifletecek 6zel 1sik altinda tedavi gériirler.
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Bu hastaligin diinyada gorilme sikligi ve yayilimi nedir a

Ulkemizde gériilme orani nedir a

Ddinya Saglik Orgiitii (WHQO) ¢alisma grubuna gore Bull. WHO 67:601,1989,

Yukaridaki sekilde G6PD defektli erkek dagilimi ve kadin heterozigot birlikte
goriilmektedir. Akdeniz balgesini gevreleyen biitiin iilkelerde, Tiirkiye dahil olmak lizere
dagilimin polimorfik oldugu dikkat gekicidir. Ulkemiz gériilme sikhgi agisindan erkek
defektli ve kadin heterozigotlar birlikte % 3,2-4,5 luk dilime girmektedir. Heterozigot
kadinlarda arta kalan G6PD aktivitesi normal enzimatik aktivitenin %10-60't kadardir.
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Buna "kismi defekt” adi verilir ve bu vakalarin da ciddi hemolitik ataklara maruz kaldiklari
gorilmektedir (2).

F .

Bende G6PD eksikligi nasil olur a
G6PD eksikligi kalitilan bir hastaliktir. G6PD eksikligi olan birinden temas yoluyla gegmez.

Kalitildigi igin tedavisi yoktur.

Gocuklarima gegme olasiligi ne kadardir a
Eger baba G6PD eksikligi olup anne saglikli olursa,
e Kiz gocuklarinda G6PD eksikligi olma olasihgi (7%0)
o Erkek gocugunda G6PD eksikligi olma olasiligi (%0)
e Klinik semptom olmadan tasiyici kiz gocugu sahibi olma olasiligi
(%100)
Eger baba G6PD eksikligi olup anne tasiyici olursa,
e Kiz gocuklarinda G6PD eksikligi olma olasihgi (%50)
e Tasiyici kiz gocugu olma olasiligr (%50)
e Erkek cocuklarinda G6PD eksikligi olma olasiligi (%50)

! l
Eger baba saglikli anne tasiyici ise

e Kiz gocuklarinda G6PD eksikligi olma olasihgi (7%0)
e Tastyict kiz gocugu sahibi olma olasihgi (%50)

o Erkek gocuklarinda G6PD eksikligi olma olasiligi (7%50)

Saghkli  Tasiyici Defektli Saglikli Defekili Tasici

XY (X)X (X)Y XX X)Y (X)X
X(X) XX (X)Y XY X)X (X)X XY XY X)(X) (XX (X)Y XY
%25 %25 %25 %25 %25 %25 %25 %25 %25 %25 %25 %25
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G6PD eksikligim varsa kan verebilir miyim a

Kan veremezsin, cross, G6PD eksikligi olan kani kabul etmez.
Hastalarimi laboratuvariniza giivenerek yollayabilir miyim?
Giiniimiize kadar bu enzimin &lgimd igin birgok yontemler
kullanilmistir ve standardize edilmeye galisilmistir (4,5). Ancak
yapilan galismalar eritrositlerdeki hemoglobin igeriginin dikkate
alinarak enzim aktivitesinin hesaplanmasi gerektigini
vurgulamaktadir.Laboratuvarimizdaki G6PD aktivite dlglimii hem
kantitatif yapilmakta hem de érneklerde hemoglobin
normalizasyonunu yapilmaktadir (1,3,6). Kullandigimiz yontem sadece
tam defektli erkek gocuklarinin degil, kismi defektli kiz gocuklarinin
da saptanmasina olanak saglamaktadir ve béylelikle ileriye doniik

Biitlin genetik kombinasyonlar incelendiginde eksikliklerin erkek
kadin orani 2:1 seklindedir (2).66PD eksikligim var, saglikh

yasayabilmem igin hangi onlemleri almam lazm a
Doktorunuza danismadan bu listede yer alan ilaglari ve
benzerlerini kullanmayin.

Hemolitik aneminin semptomlar: nelerdir? Bende herhangi bir

A

reaksiyon olur mu a
Cabuk yorulmaya baslarsin, sik nefes almaya baslarsin, kalp atim

hizin diizensizlesir. Idrar rengi koyu turuncu bir renk alir.

P

tedbir alinmasi da gergeklesmis olmaktadir. Bu konunun halk sagligi ve korunumu agisindan
onemli olduguna inanmaktayiz. http://www.gbpd.tw sayfadaki laboratuvar
performansimiz da yéntemin givenilirligini dogrulamaktadir. Gerekli dokiimanlar
laboratuvardan temin edilebilinir (laboratuvar kodu C5).

Baklagiller diger dillerde nasil adlandiriliyor 2

Arapga: Foolle Cince: Tzan- Urdo (PakistandHindistan) | Fransizca:Féve
Doo Lobhiya, Rajma

Farsg¢a: Ba-ghe- | Almanca: Ingilizce: Fava veya Broad | Yunanca: Koukia

Leh Favabohnen Bean

Dutch: Tuinboon | Ispanyolca: Tiirkce: Bakla. Ttalyanca: Fava
Haba

Fava ise kuru baklagillerden yapilan bir mezedir.
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TEDAVIDE KULLANILMAMASI GEREKEN ILACLAR

Analjezikler/antipiretikler
Acetanilid, acetophenetidin (phenacetin), amidopyrine (aminopyrine)*,
antipyrine™, aspirin*, phenacetin, probenicid, pyramidone

Diger

Alpha-methyldopa, ascorbic acid*, dimercaprol (BAL), hydralazine,
mestranol, methylene blue, nalidixic acid, napthalene ((NAFTALINY)),

niridazole, phenylhydrazine, foluidine blue, frinitrotoluene, urate oxidase, vitamin K*
(water soluble), pyridium, quinine*

Antimalaryal ilaglar

Chloroquine®, hydroxychloroquine, mepacrine (quinacrine), pamaquine, pentaquine,
primaquine, quinine™, quinocide

Sitotoksik/Antibakteriyel ilaglar

Chloramphenicol, co-trimaxoxazole, furazolidone, furmethonol, nalidixic acid,
neoarsphenamine, nitrofurantoin, nitrofurazone, para-aminosalicylic acid.
Kardiyovaskiiler ilaglar

Procainamide*, quinidine™

Dapsone, sulfacetamide, sulfamethoxypyrimidine, sulfanilamide, sulfapyridine,
sulfasalazine, sulfisoxazole

Diger yiyecekler

X
((BAKLA TANELERT)) A

Kirmizi sarap, diger baklagiller, yaban mersini, bunlari iceren yogurtlar, soya irinleri,
tonik su, kafur.
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GUVENLE ALINABILECEK ILAGLAR

Acetaminophen
(paracetamol, Tylenol,
Tralgon, hydroxyacetanilide)

Acetophenetidin
(phenacetin)
Acetylsalicylic acid

(aspi rin)™

Aminopyrine (Pyramidon,
amidopyrine)™

Antazoline (Antistine)

Probenecid (Benemid)

Procain amide
hydrochloride

(Pr‘onesfyl)*

Sulfamerazine

An‘ripyrine*

Ascorbic acid
(vitamin €)™

Benzhexol (Artane)

Chloramphenicol
Sulfonamideler /
Sulfonlar

Chlorquanidine

(proguanil, paludrine)

Pyrimethamine
(Daraprim)

Quinidine*

Quinine*

Sulfamethoxypyrid

azine (Kynex)
Vitamin K*

- o

Chloroquine™

Colchicine

Diphenhyramine
(Benadryl)

Isoniazid

L-Dopa
Streptomycin
Sulfacytine

Sulfisoxazole
(Gantrisin

Menadione sodium
bisulfite
(Hykinone)

Menapthone

p-Aminobenzoic
acid

Phenybutazone

Phenytoin

Sulfadiazine
Sulfaguanidine
Trimethoprim,

Tripelennamine
(pyribenzamine)

* isaretli ilaglar her iki listede de yer almaktadir. Alinmalari gerekiyorsa tedavi dozlarinda

alinmahdir.

Daha fazla bilgi istenirse yararl internet adresleri
http//www.rialto.com/g6pd; http//www.rialto.com/favism,
http.//www.rialto.com/cgibin/htz?favforum.hts (ortak tartisma konular: yer alir)
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Asagidaki mail listesine Uye olabilir, bilgi aligveriginde bulunabilirsiniz ve diger lyelerle

yazigabilirsiniz. (http://www.rialto.com/favism/newslist.htm).
Ramez Ethnasios (G6PD Site: ps98157@itsa.ucst.edu) Chanan Zass (Favism Site; favism@rialto.com)
WHO dokiimaniar: adi gegcen yazarlarin notlarindan ve asagidaki kaynaklardan derfenmistir.
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