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G İ Rt Ş V E A M A Ç 

Eritrositler nükleus, mi.tokondri ve ri.bozom gibi çok önemli üç 

hücre organeline sahip bulunmadJ.klar:ı. i.çin oksidatif fosforilasyon, Krebs 

siklusu, protein ve lipit sentezi gibi enzimattk mekani.zmalardan yoksun­

ı 2 '3 durlar ' '.Yaşamla n. için gerekli enerji anaerobik glikoliz ile sağlanJ.r 2 • 

4 iOlgu.n erit ro sit 120 günlük yaşam siklusu boyunca, yapJ.sı ve fonksiyon-

ları için gerekli. protein ve lipi.d içeri.klerini korumak ~orundad:ır.Söz ko­

nusu i.çerik1er anaerobi.k gUkolitik yolun (Embden-Meyerhof yolu)enziml.eri, 

eritrosi.t membram.n:ı. oluşturan lipoprotein kompleksi ve hemogl.obindir2 ,.3. 

Bu içeriklerin yapılanm ve fonksiyonlsnıı:ı yitirmelerine neden 

olabilen en önemli faktör eritrosi.tin otooksi.dasyonudur.Yüksek oksidasyon 

potansiyeline sahip eri.trositleri.n,otooksidasyondan korunmalan,glukozun 

Heksoz Monofosfat (HMl') şant ı üzeri nden yıkılmas:ı ile sağ1.an:ır1 • 

G:Lukoz-6-fosfat dehidrogenaz ( G6PD) enzi mi.nin meta bo lik öne mi, bu 

hücreler için tek redükte Nikonitinamid Adenin Dinükleotit Fosfat (NADPH) 

kaynağı olan ve onlan oksidatif hemolizden koruyan HMP şant:ı.nı başlatl.cı 

enzim olmasından gelirl.,5 .Bu enzimin kah tssı metabolik hatalar sonucu ak­

tivite gösterınemesi veya çok az aktivite göstermesi,G6PD yetmezliği olarak 

ı bilinen anormal özellikte bir mutant:ın ortaya çıkmas:ına neden olur • 
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DUnyada oldukça yaygı.n ve gerekti.ğinde ölümcU1. olabilen G6PD yet­

mezliği, ilk kez antimalaryal ilaçlarm sağıtıroda kullam.ldığı yıllarda 

:fark edilmi.ştir.1953 de, Şi.kago Üniversitesinde primakin hassasiyeti üze­

rinde yaJit.lan araştırmalar sırası.nda hemoliz:Le sonuç:lanan olgulara rast-· 

lanınası,dikkatleri eritrosi.t glutatyon i.çeri.ği üzerinde toplaımşt:ı.r1 .Daha 

sonraki araştırmalarda çeşitl.i metabolik ve enfeks:i.yöz etkenlerin, G6PD 

yetıııez:!,;ikli bireylerde hemolize yol açt:ı.ğı anlaş:ı.lmıştır6 • 
w~ 

Bugün dünyada üçyüz mil.yondan fazla i.nsanda görülen bu anomaliye, 

başta Akdenjz ve Doğu toplumları olmak üzere subtropikal bölgelerde sık o­

larak rastlanmaktadır1 • 4 • 5 • 7 • 8 • 9 .Yöremizde de bu snomalinin oldukça sık bü-· 

lunabi.leceği bildirilmektedir10 •11 • Bu nedenle "Antalya İlinde G6PD yet-

ınezliği. preva:ıans:ı. ve defektif' enzimin kinetik özelli.kleri n konulu ve Akde­

niz Üniversitesi Araştırma Fonunds desteklenen bir araştı.rına projesi (Pro-

je No:S5.0l.Ol03.07) planlanmı.ştır.Projenin bir bölümünü kapsayan bu çalış-

ınada: 

e-Antalya il merkezinde G6PD yetmezliği prevalansı.mn saptanması, 

b-Yetmezlikli odakların ve ri. sk altındaki grupları. n belirlenınesi, 

o-Toplum taraması.nda elde edilecek sonuçlara göre, G6PD yetmezli-

ğinın yöremiz içi.n önemli bir sağl:ı.k sorunu olup olmadığının açıklığa ka-

vuşturulma sı, 

d-G6PD yetmezli.ği pravalana:ı.nın yüksek bulunmsı. lıalinde,ilgili. ku­

ruml.art!l bilgi. verilerek bu konuda gerekli önlemlerin all.nmas:ı.na katk1.da 

bulunulması, 

e-Yetmezli.kli bireyl.eri.n eğit ilmesi, 

f'-Antalya kökenli yetmezlik'li bi.reylerin G6PD kantitatif aktivi.te­

leri ölçülerek ,yöremi.zde yetmezli.ği.n biyokimyasal görünümü hakkında bilgi 

edinilmesi, 

g-Böylece enzim karakter:!.zasyonu için ileriye yönel.ik çal:ı.şınalara 

ışık tutulması. amaçlanrn:ı.ştır. 
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GENEL Bİ.LG.İ.LER 

G6PD, D-glukoz--6--fosfattan (G6P) ,D-glukano-S-lakton-6--fosfat (6-· 

PGL) oluşurounu katalizieyan ve bu SJ.rada NADPt·,NADPH a redilkleyen bi.r en·­

zimdir1• 5 ' 12 • 

G6P + NADP+ _ G6PD 6"·PGL + NADPH + ll+ ____________ ..,. 
Mg++ 

Bu reaksiyon, NADPH ve rlboz·-5--fosfat Uretinıi.nden sorumlu olan 
1 

HMP şantl.,diğer ad:ıyla pantoz fosfat metabolik yolunun ilk basamağ:ı.d:ı.r • 

G6P, Embden~-Meyerhof yolu veya HMP şant:ı arac:ıhğı.yl.a farkl:ı. a··· 

1:3 maçlar i.çin kullamhr .Normal şartlarda eritrositler G6P J.n çok az bir 

miktar:ınJ. pantoz yolunda kullan:ırlar.Çoğu glikolize girerek (yaklaşık% 

95 i) ATP, 2 ,:3-difosfogliserat (2, j-DPG) ve laktst U ret iminde kullan:ı·­

lJ.rl,l2,14. 

G6PD, HMP şantJ..m oluşturan reaksi.yonlar zi.ncirinin ilk basa-

ınağ:ı.nı kontrol eder. Bu reaksiyonlar zinciri, G6P ın di.rekt oksidasyo-
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Şekil 1 HMP şantı ve Embden -Meyerhof yolu ile bağlantısı 
(Tietz'den) 
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nu ve dekarboksi1asyonu ile ri.bUloz-5-fosfata, daha sonra bir seri trans-

ketolsayon ve transaldolasyon olayları. i.le fruktoz-6-fosfat ve gliseral­

dehi t-.3-fosfata dönüşümünü kapsar5 (Şeki.l. 1)3 • Sonuç olarak her mol gl:u-

kozdan biri tamamen karbondioksit e dönüşür; bu sırada 12 mol NADPH olu­

şur{Şekil 2) 1 • 5 • 

Glulı:ozun oksidasyonuna olanak veren HMP şant:ı..ru.n fizyol.ojik ö-

nemi, ara ürün olarak nükleotit için gerekli pantoz fosfatlar.ı.n oluşumn­

nu ve redükti:f biyosentezler için gerekli, hücreyi. oksidati:f streslere 

karşı koruyan NADPH üretimini sağlamasından i.leri geUr1 •15,lG,l7 • Ancak 

eritrositler gibi nükleuslarını ksybetmi.ş hücreler için pantoz fosfat-

ıara gereksinim olmadığına göre, bu hücrelerde Hlı'IP şant::ımn önemi,NADPH 

üretimi.dir. tfstel:ik bu hücreler mi.tokondrilerini de kaybettiklerinden 

oksidati:f bir yoldan yoksun olup, NADPH üretimi içi.n tamamen HMP şanh­

na bağ:ı.ml:ı.d:ı.rlar 1,3,4,5,12 ,1.8,19,20. 

NADPH, redükte glutatyon ( GSH) sağlanmas2. için glutatyon redük­

taz::ı.n koenz:!mi olarak çahş2.r (Şeki13) 3 • 12 • 21 • 22 • GSH ise, diğer hüc-

re eleınanları na oranla daha kolay okside olma eğilim:! gösterdiğinden, 

redükte sülfidril grubu (-SH) taşıyan baz::ı. enzimler.!., membran li.poprote-

inlerini ve hemoglobini otooksi'Ô.asyondan koruyarak yapısal ve fonksi.yo­

nel. bütünlüğü sağlar5 • 19 •23 • 24 • GSH ayr.ı.ca, glutatyon peroksidazm ka-

teliziediği reaksiyonl.a eritrositlerde hidrojen peroksid (~o2 ) ve di­

ğer serbest oksijen radikallerinin redüksiyonu :!.çin gereklidir
12 

•
2

·3 • 

Btitün bu olaylar, GSH :ı.n ve dolayısıyla NADPH :ı.n sürekli reje-

narasyonunu gerektirir ki, bu da glukozun HMP şant:ı. üzerinden metabo­

li.zmas::ı. ile sağlanır5 • Eritrosit metabolizmasında G6PD enziminin önemi. 

ve m:utlak gerekl.ili.ği, bu hücre için tek NADPH kaynağı olan Hlı'IP şant :ı.-· 

be şlat ::ı.c::ı. enzim olmasından geli.r1
• nı 
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Şekil 3 : Glutatyon yolu ve HMP şantı ile bağlantısı 
(Tietz'den) 
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G6PD :ı.n YAPISAL VE KİNET.İK ÖZELLİKLERİ 

G6PD, aminoasit dizilişi birbirine benzeyen iki monomarden oluşan 

bir enzimdir.Amino ucunda alanin ve/veya tirozin, karbaksil ucunda lisin 

ve/veya lösin aminoasitleri bulunur
1

• 5 •9 •
16

•
25

.son çal.:ı.şmalar enzimin mo­

lekül ağ:ı.rl:ı.ğ:ı.nm 61. 700 Dal:ton 'dan dalıa fazla olduğunu göstermiştir1 •:3. 

1\!onomerler inaktiftir.Aktif enzim iki molekül. NADP+ ile bağlanm:ı.ş 

iki monomer içeren bir dimerdir
1

•·3 • 5 •9 •
26 .Htıore içinde çoğunlukla dimer-

l 9 tetramer karı.şı.llll. hallnde bulunur· ' .En aktif formun hekzamer yap:ı.da oldu-

ğu bildirilmiştir5 • 16 .Enzim NAD+ i de koenzim olarak kull.anabilir27 .Ancak 

bu durumda enzim, normal:!.n% 4-10 u kadar aktivite gösterir5 •16 • 

+ Enzim NADP ve G6P için :farkl:ı. a:f'fi.nitelere sahi.ptir.Enzimin doğal 

substrat:ı. olan G6P için Km değeri. 60-90 fM aras:ı.ndad:ı.r.NADP·+ a olan af':f'i­

nitesi çok dalıa yllksektir.Bu substriıit için Km değeri 1-3 JUM araBJ.ndad:ı.r1 • 

Enzim 2-deoksi. G6P,Galaktoz-G-P ve Fruktoz-6-:f'osfat:ı. da dllşllk aktivite gös-
6,ı 

tererek kul.lanab:ilir1 •5 •1·4• 

Fizyola ji.k şartlarda enzimin başhas inhibi.törleri NADPH ve ATP 

dirl4,26. \ 
G6PD AKTİVİTES:tNtN V:Ei Hl\!P ŞANTININ KONTROLÜ 

G6PD akti vi.tesi intraselüler NADP·t kontsantrasyonu ve NADPt/NADPH 

oran:ı.na bağ:ı.ml:ı.dır1 • 5 • 9 •16 •2 6 •28 .Erit ro sit içinde NADP+ konsantrasyonu sa·­

dece 1 iııM olduğundan normal şartlarda enzim subektif formda kalabilir. Bu 

durumda minimal akti.vite gösteren enzim, hücrenin vital fonksiyonlarını 

sürdürmesi i.ç:in yeterli NADPH üretimi.ni sağ:layab:i.lir.Yapılan araştırmalar 

normal şartlarda enzimin maksirnal kapasitesinin % 0.1-0.2 hızıyla çalışt:ı.­

ğı.nı göstermiştirl,5,9 •26 •28 .Ancak hücrede oksidati:f' bir stres in oluşmasıy­

le NADP+/NADPH oranı. değişir ve s:ı.ras:ı.yla: 

- NADP konsantrasyonu artar, 

- NADPH :ı..n inhibi tör etkisi. kalkar, 

- Enzim akti.ve olarak Vm değeri aniden yükselir, 

'l 
.1 

. 
i; 
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- HMP şantina metaboli.k akım çok hızl.anJ.r, 

_ G6P konsantrasyonu azalır. 

_ Heksokinaz uyarılarak daha fazla glukoz, G6P a dönüşür, 

Bu değişimler sonucu,glukozun HMP şantl. üzerinden metabolizması 

artarak NADPH hızla rejenere olur,Eritrosit için yeterli NADPH oluştuğun­

da,G6PD aktivitesi inhi.be olur ve HMP şant ı i.naktif durumuna döner1 •5• 

Böylece G6PD. glukoz metabo:Iizmasmın HMP şant1.na yönelmesinde düzenle­

yici bi.r rol a1arak, eksidan stres karş1.sı.nda bu yola glukoz ak1.nıı.nın 

ğı 1,5,19,26 
artmasl.nl. sa .ar • 

Enzimin dimer formda kalması. intraselliller NADp'ı-/NADPH oranına 

bağlı olduğundan bazı. araşh.rJ..cıler tarafınden G6PD aktivitesi ,UADPH ve 

okside glutatyon konsantrasyonlarına göre ayarıanan bir faktör olarak da 

tanımlanml.ştır1 • 

Enzim aktivitesi.ni eri.trosi.tin yaşı. da etkiler,Eritropoet:lk do-

kularda yapılan araştırmalar, gelişmekte olan eritroblastın enzim ekti vi-

tesinin hücre bölünmesinin gerçekleşt:l.ği aşamalarda daha yilksek olduğunu, 

son hücre bölünmesinin tamamlandığl aşamada ise anlamlı derecede düştüğü-· 

nü göstermiştir,Aktivite bundan sonra retikülosit aşamasına kadar, stabil 

kal:ı.r,Eritros:i.t periferik dolaşl.ma geçti. ği nde, nilkleus ve ribozomunu 

kaybettiği için sentez yeteneğinden yoksundur ve enzim aktivitesi yaş­

lanmasına paralel olarak dilşer,Ilöylece normal aktivite gösteren bir erit··· 

rosit topl.uluğunda tek tek eritrositler:!.n enzim aktiviteleri. incelenecek 

olursa. aktivitenin genç hücrelerde yüksek, yaş ll hücrelerde daha düşük 

olduğu görillill9,30,:31, 32,.33,34,35,:36. 

Son yl.llarda yap1.lan çah.şmalarda, enzim aktivitesinin bjreyin 

yaşl. ile de ilişkH i. olduğu ve yaş'lanma ile ekti vi tenin giderek aza 'ldığı 

ileri silrülmüştür, Gerçekten yenidoğanlarda aktivite erişkinlerden daha 

yilksek, yaşl.l.larda ise erişkinlerden daha düşilktür.Enzim yaşlanması veya 

yaş ile enzi.m akti.vitesinin düşmesinden, NADP'a karşı enzim affini.tesi­

nin azalması sorumlu tutulnıuştur1 •2 9,30,34. 

{)U. ~"" ek Jl.)~"""~ dv-,.;(,foftJ 2 

i' 
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Bı;ızı çal.ışmalarda enzim Eıkti vitesinin kad~nlardı;ı erkeklerden dı;ıha 

olduğu bildirilmiş ise de, bi.r ünite kan için orhlamı;ı aktivite her 

iki sekste aynıd~.r.Zirı;ı kad~nlı;ırda ortalama hemotokri"t de~erleri erkekler­

den daha düşüktür69 • 
YETMEZL:!KLİ ERİTROSİTLERİN BİYOKİMYASAL DEFEKTt 

G6PD potansiyel aktivitesine sahip normal hücreler,oksidan etkiler-

le karşıl.aşh.kl.arında,HMP şantına yönelik artllll.Ş metabolik akıııtla kolayl:ı.k­

la başa çıkabil.irler.Ancak enzim yetmezliği o1.an hücrelerde, G6PD aktivi.tesi. 

sınırlı kalacağından glukozun HMP şantına akJ..m:ı. ve NADPH re jenerasyonu çok 

az veya hiç olmaz. Bu durumun eritrositlerdeki sonucu oksidati:f' hemolizdir 

1,19,26,37 
• 

Eri.trositte aksidan stresin en belirgin etkisi hemoglobin ve mamb- __ _ 

ran üzerindedir.Hemoglobi~{\oksidasyona duyarl.:ı.h.ğJ. iki şekUde olur.Biri.nci­

si, hem grupl.arınJ.n oksidasyonu i.le methemoglobin oluşuımıdur,İkinc:!. etkisi 

ise,globinin sisteini:l yan zincirlerindeki sül:f'idril. gruplanm.n aksidasyo-

nu ile disül:f':!.t köprü"lerin:!.n oluşumudur.Böylece glob:!.nin tetramer yapıs:ı. bo-

zuıur ve poli.pepl.it zincirleri çözülerek çöker.Bu denetüre olmuş globin 

O kitlesi (Heinz body) membran sül:f':i.dril. gruplan i.le de di.sül:f'it köprüler:! 

oluşturur,Bu gi.bi intraselüler inklüzyonların dalaktan geçerken :f'agos:!.toz 

yoluyla allnmas1 membranda kayba, hatta er:!.trositin tamamen parçalanmasına 

neden olur1 • 2 • 5 • 2.3,3B. 

Bugün bu mekanizma güncelliğini korumakla birlikte, son zamanlarda 

oksidan stresi.n yol. açtığJ. hemol:!.z:!n intravasküler olduğu ve oksidati:f' ha-

[ 

sarı.n daha çok eri.tros:it membranında me;:{dana geldiği kabul edilmektedir'37, 

: Oksidan stresin bu önemli etkisi membran sül:f'idri.l grupları. üzerindedir. 

0 Bu gruplar~n oksidasyonu spektrin, gıobin ve diğer membran ve siteplazma 

proteinlerinin disülfit köprüleri :i.le bağlanarak çekmesine ve membran bü~ 

tünlügu~··nu··n b 1 ı "t "ti 1 d ı 1 • 5 •12 •39, ozu ması.y a er1 ros~ n parça snmas~na ne en o ur 

40,41 
• 
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O ksidan stres ayrı ca membran ll pl. tle ri ni n pe roks:ldasyonu ve 

( ca++ -1\!g-H·-ATP azın i.nhibisycnu yolu ile de hemolize neden olur5 •21.,37 • 

o )8,40 
• 

G6PD YETMEZLİGİ GENETİGİ 

G6PD ile i.l.g:lli gen X kromozomu üzerinde bulunur. X e bağlı ka­

lıtım kalıb:ı sonucu erkekler normal (XY) veya hemizigot yetmezlikli 

(X-Y) olabilirler. Kadınlar ise normal (XX) ,heterozigot yetıııezlikli 

(Xx-) veya homozigot yetmezlikli (x-x-) olarak bulunab:i1irler1 •12 •14• 

26 •42 • Bugün G6PD enziminin !tahtım. X e bağh resesi:f olarak kabul e­

dilmekle birli.kte 4'3, heterozigotların :fenotipik görünümleri açıs1.ndan 

bu kahtım şekli, tipik kal:ı.ba uymaz 42 • Zi.ra bunlar az vaya çok &!!!!L 

mutlaka yetmezlikl.i hücrelere sahiptirler ve klinik olarak deği.şik şid­

detlerde yetmezlik gBsterirler 1 • 4•5•12 •24• Bu :fenomen X-·inaktivasyon 

(Lyon) hipotezi ile aç1klanır. Bu hi.potezin varsay:ı.mları şunlarfu.r 1 : 

1- Kad1.nların herb:l.r hücresinde iki X kromozomundan sadece biri 

aktif, diğeri uyku lıaUndedir. 

2-· İki X kromozonıundan hangisinin aktif' kalacağı. erken geli şim 

aşamalarında rastgele tay:i.n ed:i.lir. 

3- Herbir hücreni.n çoğalmasında aynı X kronıozomu bundan sonra 

inaktif kalır. 

Bu nedenle, heterozi.got yetmezl.ikli bi.r kad:ın:ı.n her hücresinde 

enzim aktivitesi. eşit derecede azalDll.Ş olarak bulunmaz. Aynı bi.reyde, 

bi.ri normal aktivi.te gösteren, diğeri ise yetnıezl.ikli iki :farklı. hücre 

popUlasyonu vard:ı.r (hücresel nıozaiznı) 4• 5•24• 44 • 45. Her bireyde normal 

ve yetmezlikli hücrelerin rölatif oranı rastgele tayin edildiğinden,en-

zinı aktivitesi geniş :farklıhklar gösterebil.i.r. Bazı bireylerde normal, 

bazı bireylerde de yetınez1.ikli hücrelerde arh.ş vardır ve kadm f'enotip 
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olarak normal veya yetmezlikli olabilir l,4G,47. 

Heterozigo·t kad:ı.nlar, germ hücreleri nde hem normal hem de yetmez-

likli :X: kromozomunu taşıdlklar.ı.ndan, normal veya G6PD yetmezlikl.i erkek 

çocuklara sahip olabilirler. G6PD yetmezlilı:li erkek çocuğa sahip olduğu 

halde kendi.si normal aktivite gBsteren kadınlara "zorunlu heterozigot" 

d i 
1,45,46,47 

en r • 

Heterozigot kadınlarda iki. ayr.ı. hücre popUlasyonunun varlığl, e-

lektroforetik yBntemlerle iki farklı mobili-tede enzimin gösteri.l.mesi ila 

ispatlanm1.ştır 1 • 48 •49• 

G6PD VARYANTLARI 

G6PD yetmezl.i ği, normal enzimin yokluğu veya sentezinin azalması 

değil, varyant enzimin ya:raaal. olarak anormal ol.uşud.Ur. Bugüne kadar yak­

laşl.k ikiyüzün üzerinde varyant tam.mlanmışt:ı.r 3 •5•12 •33 •50 • Varyantlar:ın 

çoğunun molekül. yaPls:ı.ndaki snomaliler kesin olarak bilinmemektedir. Hemog­

l.obinopatilerde olduğu gibi 'G6PD varyantlar1nda da bii:< monomeri. oluşturan 

100-1.1.0 ami.noasitten birinin yer değiştirmesi ile fiziksel özelıikler, bi­

yoloj:tk akti.vite ve dolayısıyla kl.i.nik görünümde beli.rgi.n farkl:ı.lıklar 

ortaya ç:ı.kar ·3 •12 • 

G6PD, fenotip ve genetip olarak "Gd" ile sembolize edilir. Tüm 

·t popUlasyonl.arda en yüksek prevalansa sahi.p Gd B , normal enzim standar-

dını temsil eder 5 •12 • Gd B'", anormal varyanttJ.r. :tlk olarak GUney Akde­

niz halkında bulunduğu ve bu bö:l.gede s~k görüldüğü için Gd Akdeniz de 

denmektedir. Elektroforetik mobili.tesi Gd B+ ile aynl., fakat enzim akti­

vitesi. çok düşüktür (Normal.in % 0-5 i) • NADP+ ve G6P a af:f"ini te si çok 

yük kti B t Gü d ''" A •ı ı d d k ·· u·ıu ı,3,5,.3:3,51. se _ . r. ~u varyan ney o,~ sya .ı. ar a a Sl. gor r • 

Gd A\ Amerikan zencilerinin % 20 sinde görülen, A:f"ri.ka'da sl.k 

rastlanan diğer bir varyanttır. Elektroforetik ıoobilitesi Gd B* dan daha 
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hızlı, buna karşılık enzi.m aktivitesi. normal veya normale yakındır (Nor­

malin% eo-ıoo ii) 1 •5 •14•52 •53• Gd A- yine zenci ırkta sık görUl.en, Gd 

A+ ile aynı e1ektroforeti.k mobiliteye sahip fakat enzi.m aktivitesi ol. -

dukça dUşük bir varyanttır (Norma:ıin% 15 i kadar). Bu varysntta temel 

patoloji, genç eritrositlerde enzim aktivi.tesi. normal olduğu halde, en­

zim stabilitesinin çok azalmasına bağll. olarak eritrositlerin yan Bııırfi­

nün sadece 13 gün olmasıdır 1 •33. 

Gd A ve Gd B dışındaki varyantlar bulundukları y!irenin coğrafi 

is:lıııleri ile aıu.lırlar. Bunlar ara6l.nda en sık rastlanan ve düşük akti­

vite gl:isteren Kuzey Afrika 'da Gd Debrouss ve Güney Asya 'da Gd Canton 

14 
varyantl.arıdl.r • 

G6PD YETMEZL!Ii!NİN COGRAFİ DAGILIMI VE MAEARYAL HİPOTEZ 

Dileyada G6PD yetmezliğinin dağılımı incelendi.ğinde, genellikl.e 

Akdeniz Bıılgesi., Kıbr:ı.s, Yunan adaları, Sardunya, İran, Hindistan, Fili­

pinler ve Kuzey Amerika 'da preval.ans1n yüksek olduğu gBrUlUr. En yüksek 

morbidite Suudi Arabistan'da % 65.4,tsrail'de musevi olmeyanlarda % 10·-60, 

Amerikan zencileri.nde % 10-20 olarak bulunmuştur l,3,l2•14• 44.TUrkiye' 

de yaPl.lan çeşitli araştırmalarda, Tarsus'ta % 11.4, İskenderun 'da % 3-

10, Antalya ve Alanya yöresinde % 3-20, Ege bölgesinde % 5-9, Ankara ve 

Erzurum'da % ı in altında bulllnııuştur 14,42,54,55,56,57 ,58,59,6o,6ı. 

Diinyada 300 milyondan fazla insam. tutan G6PD yetmezliğinin 9 

sık rastlandlğl bölgelerde yap1.lan epidemiyolojik araııtlrmalar, yetmez_ 

liğin bugünkü coğrafi dağı h m. ile geç mi ııte ki. malaryal. e nde mi nin kuv-

vetle süperempoze olduğunu göstermiştir. Bu nedenle yetmezliğin sık g6-

rüldüğü popülasyonlarda defaktif enzimin çoğalmasım sağlayan selektif 

fakttirler olduğu düşünUlmüştür. Gergeleten Nijerya 'da çok şiddetli bir 

endemde yapılan taramsda, Gd A- hemizigotlarda malarial parazitemi SJ.k-
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ıığı düşük bulunmuştur. S:!.tolojik çalı.şmalarda ise, normal eri.trositler­

de, yetmezl:l.kl.i eritrositlerden daha yüksek oranda parazit görülıniiştü~· 6~ 

Dahs sonraki çal:ı.şmalarda, heterozigot kadınl.arın eri trosi.t kültürlerin-

de plazmodyum falsiparuıııun gelişi.m lu.zın:ı.n, eritrositlerin enzi.m aktivi­

teleri ile orantılı olarak arttığı saptanmıştır1•30,63,G4. 

S:ı.tma parazi t:! konak hücrede çoğalabilmek için RNA ve DNA sentez­

lemak zorundad:ı.r 64•65 • Bu nedenle parazitler.!.n çoğalmaları için gerekli 

riboz bileşikler:!.. HMP şantı arac:ı.ll.ğıyla, dolay:ı.s:ı.yla bu yolun ilk basa­

mağın:ı kontrol eden G6PD akt:l. vi.tesi ile sağlanır 65. G6PD yetme zlikli e­

ritrositlerde bu beş karbonlu bi le şiklerin sentezlenememesi, s:ı. tma para­

zitlerinin konak eri.trositlerde çoğalma olanağını ortadan kald:ı.r:ı.r12 • 51 • 
62,65 

• 
Yetınezli.kli eritrositlerde paraziti.n çoğalamamasımn bir diğer 

neden:!, plazmodyum falsiparum tarafından yarat:ı.lan oks:l.dan strastir. Bu, 

denatürasyona uğrayan yetmezlikli eri.trositin hemoglobini tarafından fer-

rihem salınım:ı.na neden olur. Ferrihem hem erit ro sit ve hem de s:ı.tma para­

ziti. için potent bir litik ajandır 66 • 

Günüiliizde yeni ve i'arkl:ı. görüşler malaryal. hi poteza yeni boyut-

lar kazandırm:ı ştır. Son zamanlarda malaryaya karşı koruyucu fenomenin 

hücresel mozaizm gösteren heterozigot yetmezl.ikli kad:ı.nlarda ortaya ç:ı.k-

tığı ve sürpriz olarak, bemizigot yet!!Bzli.kli erkeklerde görülınediği i­

leri sürülniiştür 67 • Bu hipotez, G6PD yetmezlikli eritrositlerde parazit-

leri.n çoğalabi.lıne yeteneğini arttıran adaptif bir değişikliğe uğramalar:ı. 

ve parazitteki bir gen tarafından yeni bir G6PD sentezinin kodlanması ile 

açıklanmıştı.r 67 • 

G6PD yetmezlikli hücrelere yapılan pasajların ilk kültürlerinde 

parazitler, normal eritrosi.tlera göre % 4.3-47 oran:ı.nda çoğalabilmişler, 

ancak daha sonraki kültürlerde % 79 oranında çoğalabildi.kleri göriil.ıııüş-

ı ,. 
ii 
1 

'1 

·1 
1 

ı 

1 
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tUr. Bu durum parazıtlerin yetmezl.ikli hilcre şartlar~.na adapte olabildi.k­

lerin:i göster:i.r. Bu adaptesyanun daha somut bir göstergesi, yetmezl.ikl.:l 

eritrositlerde parazit taraf'1.ndan sentezlenen G6PD ın varlığl..mn enzima­

ti.k ve elektrof'oretik olarak gösteril.mesidir. Şöyle ki, enf'es·te Gd A-tip 

eritrositlerde elektrof'oret:ik olarak bir de Gd B+ tipine uyan ikinci bir 

bant bulunmuş, buna karşılJ.k enf'este Gd A+ tip eritrositlerde el.ektrof'o­

retik olarak ikinci. bir banda rastlanmaınıştır 67 • 

Bugiln için hücresel mozaik yap1.larda plazmodyum f'alsiparulllln a-

daptasyon gösterememesinin nedeni, her şizogonik siklustan sonra şizont-

ların f'arkll. tip eritrositler (yetmezlikli veya normal) i.le karşl.laşma-

lar~. ve yeni. tip eritresi te adapte olmadan diğer t:i.p eri.trositlere gi.rme .... 

lerinin, onlara yeterli adaptasyon ortaım.nın ve silresinin sağlanamamas1 

ile açıklanabi H r 67 • 

G6PD YETMEZLİ:Gİ KLİNİGl 

G6PD varyantıarı, enzim aktiviteleri ve klinik görünilml.erine gö·­

re beş grupta incelenebilirler 3, 53• 

ı- Kronik non-sf'erasit er hemali ti.k aneıııi (CNSHA) ile birlikte 

ciddi enzim yetmezliği: Bu gruptaki. varyantlar değişik şiddetlerde, kli­

nik olarak belirgin hemclizle sayrederler (Gd Şikago, Gd New York, Gdst­

rasbour~ gibi) • 

2- Ciddi. enzim yetmezliği: Bu gruptaki varyantlar1.n enzim akti­

viteleri. % 10 un alt1rıdadır. Sadece aksidan ajanlarla karşılaşt:ı..kların­

da akut hemoli ti.k atak la sayrederler ( GdAkden:iz, GdMahidol., GdUnion gibi). 

3- Haf'i.f' ve orta şi.ddette enzim yetmezliği: Bu gruptaki. varyant­

lar.ı.n enzim aktiviteleri % 10-60 arasındadır. İkinci. gruptaki varyantıa­

ra oranla daha nadir olarak aksidan ajanlar karşısında akut hemoliz gi5s­

teri.rler (Gd A- gi.bi). 
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4- Normal. veya çok hafif' enzim yetmezli.ği: Bu gruptaki varyant­

ıann enzim aktiviteleri % 60-150 arasındadır. Kl:!n:i.k öneme sahip değil­

dirler (Gd A+~ Gd B+ gibi), 

5- Artm:ı.ş enzim aktivitesi: Enzim akti.viteleri % 150 nin üzerin­

dedir. Bu grupta sadece birkaç varyant tanımlanmıştır ( Gd Hektoen). 

G6PD yetmezliğinin kl.i.nik gösterimler:l.; akut kazanılmış hemoli-· 

tik anemi, konjenital non-sferosi.ter hemol:ltik anemi ve f'avizmd:l.r 1 • 

1.- AKUT KAZANILMIŞ HEMOLİTİK ANEMİ 

a- İl.aoa bağlı hemoliz: 

:t:laca bağh hemoli.z ikinci ve üçüncü gruptaki. varyantlarda 

görülür. Hemolitik atakl.arJ.n olmadl.ğ:ı. dönemlerde kli.ni.k bi.r bulgu yoktur. 

Ancak dikkatli hemolitik inoel.emeler subklini.k ve kronik bir hemelizin 

varlığını destekl.emektedi.r 1 • 68 •69. 

Bu gruptaki bireylerin eritrosHleri, oksidan stres karşı-

sında yetmezliğin derecesine göre değişik şiddetlerde hemol.iz gösteri.r-

ler, Oksidan ajanla karşılaşıldıktan sonra hemoli.z meydana gelme süresi 

varyantıara göre değişi.r 1 • 

G6PD yetmezl.ikli bireylerde oksi.dan ajanla karşılaş:ı..l.d:ı.k-

tan birkaç saat ya da iki üç gÜn :Içinde, ani olarak gelişen halsizl.ik, 

solukluk, i.drar renginde koyulaşma, daha ciddi durumlarda s:ı..rt ve kar:ı..n 

ağr:ı.lar:ı., hatta dolaş:ı..m yetmezliği klinik tabloya hakim olur 5,12 • 5l .• 

intravasküler oksidatif hemol.iz sonucu "Hei.nz body" oluşumu i.le birlik­

te e nemi, retikülos:itoz, hemogl.ob:i.nemi ve hemoglobinüri görülür 1 • 5 ,Pe-

riferik yaymeda polikromazi, non-spesifik anizositoz, poikilositoz izle-

n:lr. KJ..sa bir süre sonra "Heinz body" içeren eritrositler yerlerini memb­

ran:ı.. fagositoz yoluyla al.:ı.nm:ı.ş hücrelere (pineer eel!.) b:ı.rakJ..rlar1 •5•·32• 
4:3 

• 
İlaea bağl:ı. hemelizin en yayg:ı..n iki örneği olan Gd A- ve 
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Gd Akdeniz erkekleri arasındaki klinik görünüm :farkl.ar:ı. aşağıdaki tablo­

ı da gösterilmi.şti.r • 

--·---·-·----·------- ----··-·----·-
Bulgular 

Normal. durum 

Eritrositlerin akti.vitesi 

Lökositlerin aktivitesi 

Eritrositlerin yaşam süresi 

RetikUl.osit düzeyi 

Hemol.itik atak 

Oksidan ajans maruz kal:ı.n­

d:ı.kt an sonra oluşum sfiresi. 

Hemoglobi.nüri 

Sar:ı.llk 

Ane mi. 

Hemelizin seyri 

Gd Akdeniz 

--------------------------
% 5-15 % 0-5 

% 100 %20 

96 gün 100 gün 

% 1.7 % 1.5 

24-36 saat 3-24 saat 

S:ı.kllkla Sürekli 

S:ı.kl:ıkla Sürekli 

Orta derecede Ciddi. 

(nadiren(% 6 gHb} (S:ıkl:ı.kla <% 6 gHb) 

Otokontrollü Fatal olabili.r 

Gd A-varyantında ok si dan strese neden olan ilac:ı.n alınmasJ.. de-

vam ettiği halde, akut hemolitik atak bir hafta içinde apontan olarak 

sonl.anır; ancak retikUlositoz bir süre daha devam eder, Hemalizin oto-

kontrollü olınas:ı, yetmezli.kl.i. yaşlı eritrositlerin elimine edilmesin­

den 70 ve dolaş:ı.ma kat:ı.lan genç hücrelerin aksidan :faktörü etkisiz duru­

ma getirebilecek enzim düzeyine sahip olmasından dolay:ı.dır 1 •4•5• 12 •24 • 

.30, 32 '43 
• 

adAkdeniz varyant:ı.nda hemolitik atağ:ı.n klinik görünümü daha şid-

detlidir. Hemol.iz otokontrollü olmay:ı.p eksidan stres devam ettikçe, eri.t-

rositlerin yıkJ.m:ı. da devam eder. Zira de:fektif eri.tlorisi·tin yaşam sü­

resi hem çok kısa ve hem de enzim aktivitesi çok dUşUktür 5 • 12 • 24 •30,32 , 

!\ 

• 
• 1 

i 1 

' i 
1 
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71 
• Dolaşı.ına geçen hUcreler bi.rkaç saat :!çinde hemoliz olurlar, Oksidan 

ajan uzaklaştırı.lamadığl.. veya kan trans:f'Uzyonu yapılamadığı takdirde, a·­

kut renal yetmezlik veya l.aktik asidoz sonucu ölUm olabi.lir l,5,5l. 

İlaca bağlJ.. hemelizin şiddeti, yetmezliği.n tipi.ne, ilacın tabi.a­

tı ve dozuna bağlı olarak değişi.r 2 •12 ,sı. 

b- Enfeksiyona bağlı hemoliz: 

Vi.ral ve bakteriyel enfeksiyonlar sı.rasında hemoli.tik ataklar 

meydana gelebilir43 • Bu durumlarda hemoliz ci.dd:! seyreder; akut renal. 

yetmezli.k ile sonlanabilir. Enfeksiyon sıras:ı..nda makrofajlar tarafından 

Uretil.en sUperoksid anyonu ve hidrojen peroksi.ti.n heınoıi,ze neden olduğu 

dUşUnUl.mektedir 5 •12 •51, Bazen enfeksiyon sırasında ver:ı:ıen ilaç enfek-

si.yon il.e beraber hemo1:1ze neden olabili.r, Bazen de verilen ilaçlar en­

feksiyonu ortadan kaldırarak hemolizi sonlandırabilir 12 •51 , 

Diabeti.k ketoasidoz ve hipoglisemi.k ataklar da kan glukoz ve pi-

rUvat dUzeylerinde ve kan pH sında değişiklikler meydana getirdikTeri i-· 

çi.n G6PD yetmezlikli kiş:!.lerde hemolize neden olabi1:!rler12 • 72 • 

2- KONJENİTAL NON-SFEROSİTER HEJI!OLİTİK ANEMİ 

Bu gruptaki varyantıarda genellikle eritrosit enzim aktiviteleri 

düşüktUr ve değiııik ııiddette kronik bir hemoliz vardır 1 • Spontan hemo-· 

lizin membran sUlf:ldril. gruplanndaki ve membran lipitlerindeki defekte 

bağh olduğu dUşünülmektedir, Bunlarda oksi.dan stres olmad:ı..ğı zaman bile 

1 2 3 24 eritrosit yaşamını sürdüremez ·• •· ' , Hemoglobinemi. % 8-1.0 gram arası 

ve retikülositoz % 10-15 arası. olup eritrosit morfolojisi normale yakın­

d:ı..r1•2•12 ,Kronik hemol.i.zin dış:ı..nda ilaç ve enfeksiyonlara bağlJ. okut a­

taklar da görUl.ebil.ir 4•
12

, 

3- FAVİZM 

Çoğunlukla çiğ veya pişirilmiıı baklanın yenmesini takiben bir iki 

. i 

' 

ı 

:.:: 

,j 
•i 
:1 

1 

.i 
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gUn içinde, nadiren de bakla çiçeği polenlerinin inhalasyonunu izleyen 

ı '3 birkaç saat i.çi.nde ortaya ç:ı..kan bir akut hemolitik anemi tablosudur •· • 

5•12 •73 • 2-6 yaş aras:ı.. erkek çocuklar :f'avizme daha duyarlıdır 5 •12 • 43 • 

7 4, 75. Emzi.rilen bebeklerde, annenin bakla yemesiyle de hemcUz gelişe­

bili.r ı, 6 '75 • 

G6PD yetmezlikl:i. kişiTerin yaklaş:ı..k % 20 sinde rastlanan favi.zm, 

daha çok GdAkdeniz varyantında görUlür 1 • 7G. 

Favizm gösteren ve göstermeyen G6PD yetmezlikli bireyler arasın-

da, enzi.min bi.yokimyasa1. özelli.kleri açıs:ı.ndan önemli bir farklıl:ı..k bu-· 

lunmamıştır. Favizme ailesel. yatkınll.ğın olmas:ı.. nedeni ile, heterozigot 

durumdaki otozomal bir genin favizme karşı duyarl:ı.lığ:ı. arttırabil.eceği 

ileri sü:t'ii.lmüştür. Ancak biyokimyasal ve geneti.k bir bulguya henüz rast-- .~---"'' ~ - . ------ -

.:~ 

76 :ı 
lanmam:ı..şt :ı..r • 

Favizmde klinik ve hemetolojik bulgular ilaca bağlı hemelizin 

bulgularına benzemekle birlikte, tablo çok daha dramatiktir 12• Hemog­

lobin, atakların l/3 i.nde% 4 gramın, 2/.3 sinde % 6 gram:ı.n altına düşer. 

Kan transfiizyonu yapılmadığı takdirde, akut 

ölüm olabilir 1 •12 • Bu durumlarda mortalite 

renal yetmezl:!.k nedeni ile 

12 % 8 e k'adsr yükseli.r .Bak-

la yenmesinden üç gUn sonra hemoli.tik olay yatı şır77. 

Te me :_pat ~~:'_j_i,_~~·ad:ıl !J':l!':l!l~l1.Ylo:ıl~llt.Jtgp,y,!.;e;:j.ıı,_J~!~!. . ..fl::g:J,iJı:.<l~;~-:. 

lerin biyokimyasal etkilerine dayanır 76• 78 • 79 • Bu gl.ikoziillerin izoura-
_______..--____..-----,---"" .. ~---~·- ---~~~~------~--~--"~- --·--"'"~~---·•< -

mil .. v~ divizin gibi aglikon k:ı.sımların:ı..n hemolitik atağ:ı.n te·tiğini çe;.. 
____ . ..--- ' "·---- -- -- --------- ' -----

kebile_ceği düşünülmektedir 76• 

Her favizmli bireyde mutlaka G6PD yetmezliği vard:ı.r. Ancak her 

G6PD yetmezlikli kişide favizm olmayabiUr. Hatta bakla yenmesi, daha 

önceden favizm geçirmiş de olsa, kişide her zaman ayn:ı.. duyarlJ..lığa ne­

den olmayabilir 6 •12 • 75 • Bu özellikler favizmin ortaya ç:ı.,k:ı..ş:ı.nda G6PD 

yetmezliğinin gerekli olduğunu, ancak yeterli olmad:ı..ğını, eritrosit dı-
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şında başka :faktörlerin de soruml.u olabileceğini gösterir 4,5,30,3S. 

Son zamanlarda ince barsaklarda bulunan p-glikoz:idaz enzimin U­

zerinde durulmaktadır. Baklada i.nakti:f' halde bulunan vizin ve konvizin, 

ince barsaklarda p-glikozidaz etkisiyle divi.zin ve izouramile yıkılır. 

Divizi.n ve izouramil., yetmezl:ikli eritrositlerde glutatyonu oksitleyerek 

hemoli.ze neden olurlar. Buna göre tüm :f'avizmli bireylerin baklaya karııı 

aynı duyarhlığJ.. göstermelııeleri., j'l-glikozidazın spesifik aktivitesinin 

kişiden kişiye :f'arkl:ı. olmasına bağlanmaktadır. Bu nedenle, şiddetli. fa­

vizm gösteren olgularda ~-glikozidaz aktivi.tesinin de yüksek olacağ:ı. dü­

şi.lnül.mektedir. Fakat bu hipotez :f'avizm gösteren ve göstermeyen G6PD yet-

mezlikli denaklerin ince barsak biyopsi.lerinde :p-glikozidaz aktivitele­

rinin yeteri.nce :farklı bulunamaması. nedeniyle henUz aç1klı.ğa kavuşturu-

76 
lamam:ı.ştl.r • 

Favizmin değişken karakteri bakla cinsleri aras:ı.ndaki farklara, 

GdAkdeniz varyantı.ndaki genetik :f'arkl.ılıklara, ki.şiler aras:ı.ndaki immü­

nolojik ve diğer metabolik :f'arkl:ı.lıklara bağlanmaktadır 1 •12 • 75 • 

YENİDOW SARILIGI 

Yenidoğan sarıll.ğ:ı.nda G6PD ens:idansı, Akdeniz bölgesinde ve Ak-

deniz adalar:ı.nda oldukça yüksek oranda bulunmuştur. Eritrosit GSH perok-

sidaz, methemoglobin redüktaz aktivitelerinin, E vitamini ve kan glukoz 

konsantrasyonların:ı.n yenidoğanlarda erişki.nlere oranl.a düşl.ik olması, bun­

ları eksidan faktörlere karşı daha hassas kılar 1 •2 •5 •47 •51.Fakat bütün bu 

yetmezlikli bebeklerde sarıl:ı.k gelişmeme ai, bu komplikasyonun ortaya 

çıkı.şında G6PD yetmezliği d:ışında başka faktörlerin de rol oynadığ:ı.n:ı. 

düşündürür 4•5 •. Birçok olguda hemelizin şi.ddeti yüksek bi.lirubin düzey-

lerini açıklamaktan uzaktır. Sar:ı.lığ:ın nedeni hemolizden çok yetınezlikli 

bebeklerde karaciğerin konjügezon yeteneği.nin azlığına bağlanınaktadu·5 • 
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Sarı.l.J..k genellikle post-natal 2-3. günlerde ortaya ÇJ..kar. 4-8. 

günlerde pik değerine ulaşarak uzun sUre yUksak değerlerde seyreder.Kan 

transfüzyonu yapl.lmadJ..ğı takdil'de kern ikterus riski büyUktiir5 • 

G6PD YETMEZ:LtÖİNİN TANISI 

G6PD yetmezliğini.n tanısı iç:!n bi.rçok tarama testleri geliştiril.-

mi.ştir. Bunlar arasında en yaygın olarak kullanı.lan floresan spot testtir. 

Bu test G6PD aktivitesi ile orantıh ola.rak oluşan NADPH ın, ül:travi.ol.e 

:ı.şığı il.e aktive edilerek floresans oluşumunun gözlenmesi. esasına daya­

nır. Kantitatif enzi.m aktivite ölçümleri ile iyi kcwel,asyon gösteren 'bu 

test, k:ı..sa zamanda sonuç vermesi, hemstokrit değerlerinden fazlaca etki­

lenmemes:i ve ucuz b:!.r yöntem olması nedeniyle tercih ed:!lmektedir7•5l,BO, 

81. 
• 

Tarama testlerinde dikkate değer iki nokta vardır. Birincisi, 

G6PD akti vites:i.nin eritrosit yaşı.na bağımlı olması 14 ve bu nedenle he-

mol:l.tik atak sonrasJ.. ileri derecede retikülosi'toz gösteren yetmezl:l.kli 

olguları.n gözden k:açab:ilmea:idir. Bunun için dikkatli. bir anamnez ile ya-

kın zamanda geçir:i.lmi ş bir hemol:l z tespit ediUrsa, birey:! n ret :i.külos:lt 

cevabı normale dönünceye kadar (yaklaşık 2-4 ay) beklenmesi gereklidir 

4•5•24• Ancak Gd B- varyantı.nda hemol.:lz sonrası. en genç hücrede bile ak-· 

tivite çok düşük olduğundan, yetmezliğin tanı.sı genellikle mümkündUr 5 • 

30 •44 • Buna karşılık Gd A- varyantl.nda hemol:i.zden sonra genç eritros:ı.t-

lerin enzim akti.vitesi normaldir ve ortalama eritrosit yaşı.nın l2 günün 

altJ.na inmes:l., dolaş:ı.mdak:i eritrositler:i.n enzim aktivitelerinin normal­

den bile yüksek bulunmasına yol açabilir 1 •5 • 

:!:kinci önemli nokta ise, heterozigotları.n tanısı için bilinen 

tüm tarama testl.erin:in yetersiz olduğudur 5 • 7 •80 •82 • Zi.ra bu testıerin 

çoğunun (+) sonuç verebi:l.mesi :!.çin, dolaşımdaki yetmezl:!.kli. erit ro sit 

oranJ.. en az % 60 olmalıdır 46 • Yetmezlikli eritrosit yüzdesi daha düşUk 
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heterozi.gotlar yalancı (-) sonuç verirler 5• 4•6• 

G6PD aktivitesinin kantitatif ölçümil içi.n tanıınl.anmış spektrofo­

tometrik 14 ve florometrik 8·3 yöntemler, NADPH ın 340 nm de verdiği ab­

zorbans ölçilmiine dayan:ı.r 1 •1·4, Laboratuvarlar arası birliğin sağlanması 

için Dünya Sağl:ı.k Örgiitü (n.s,ö.) tarafından ölçüm yöntemleri. standardize 

edilmişti.r ve bu şartlar altında 25°C da, bir dakikada bir m:i.kromol NADP+ 

redilk siyonunu katali.zleyen enzi.m miktarı, enzim aktivite ünitesi (.ru) o­

larak tan:ı.mlanmıştır. Aktivite ölçümlerinin genelli.kle .30°C da yap:ı.lmas:ı. 

önerilmektedir 14• 

G6PD YErMEZLİGİNİN TEDAV:t.Sİ 

Akdeniz Henüz geçerli bir tedavi. yöntemi yoktur. Gd varyantlar:ı.n-

da genelli.kle kan transfüzyonu gerekir. Burada donör kan:ı.nın G6PD aktivi-

tesinin normal olmasına dikkat edilmeli.dir. Hemolize neden olan oksi.dan 

ajan tespit edilmeli ve ortamdan uzaklaştırılmal:ı., yetınezlikli. bireyler 

eğitilerak eksidan etkenlerden korunmaları sağlanmal:ıdır. Eğer yetmez-

likli birey anne sütü ile besleniyorsa, sütle geçiş gözönünde bulunduru­

larak anne uyar:ılmah.d:ır 1 • 5 • G6PD yetmezlik.li kişi.lerde lıeıııolize neden 

olabilecek ajanlar Ek l de gösteri.lıııiştir 1 •84, 85 , 

Son y:ı.llarda, ciddi enzim yetmezliği bulunan ve kroni.k hemolizle 

seyreden veya akut hemolitik atak hikayesi olan çocuklarda, E vitamini 

86 
uygulamaları başarılı sonuçlar vermi.şt:ir • 

800 IU/gün oral olarak 60 gün süreyle E vitamini uygulanan ço-

cuklarda, hemoglobin ve hematokrit tUzeylerinde belirgin yükselme, reti-

külos:i.t oran:ında anlamlı düşme gözlenmi.ş ve tedavi sUresince hemoliz mey-

dana gelmemiştir. Ortalama eritrosit yar:ı. ömiirler:i.nde de belirgin artış­

lar bulunmuş ve tedaviye 25 rg/g(ln salanyum eklendi.ği takdirde çok daha 

etki.li. hematolojik düzelma sağlandığı gözlenmiştir86 • 
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G6PD yetmezli.kli bireylerde serum E vi.t emini düzey le ri, sağl:ıklı 

insanlardan anlamll. derecede düşük bulunmuştur. Bu durum, hasar görmüş 

eritrositlerde oksi.dan stresi nötralize edebilmek için E vitamini tüke-

timindeki belirgin art1.ş:ın sonucu olarak aç:ıklanınaktad:ır. E vitamini ek-

sikliğinde ise, eritrositlerin oksi.dan strese karş:ı duyarllll.ğ:ı şiddet­

len:ir ve eritrosi.t yaşam süresi k:ısalJ..r86 • 

E vitamini, oksijen molekülünün poli.ansatüre ya!! as:i.tleri Uzeri-

ne sald:ı.rJ..Slna karş:ı serbest radikallere proton sağlayarak antiaksidan 

86 
etki yapar • 

Tedav:ide E vitamininin selenyuınl.a beraber k~llanılması, endojen 

anti.oks:i.danlarl.n korunmas:ı. yönünden gereklidi.r. Selenyuınun glutatyonun 

oksidasyonuna neden olan peroksitlerin y:ık1m1nda rol alan glutatyon re­

düktaza bağlanarak bu enzimin aktivitesini artt:ırdığ:ı düşünü1mektedir86• 

Daha uzun süreli tedavi'lerle hafif kronik hemelizin düzelti.lebi-

leceği ve akut bemalizin şiddetini.n azaltl.labileceği. ileri süriilmekte, 

bu yönde araşt1rmalara devam edilmektedir86 • 
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GEREÇ VE YÖNTEM 

Bu çal:ı.şma, i.lgili ınakaml.ai'l.n izni ile, Mart 1986-0cak 1988 ta­

ri.hl.er:! aras:ında Devlet İstati.stik Enstitüsll (DİE) tara:f'l.ndan belirle­

nen örneğe göre, Antalya il merkezi ve köylerinde oturan 375 aile üze­

rende yap1ld:ı .• A:l.lelerin mahalle ve köylere göre dağJ.lJ.ını ek 2 de göste­

rilmiştir. 

ÇalJ.şma iki. aşamada sürdürüldü. Birinci aşamada, Mart 1986·-MaYJ.S 

1987 tarihleri arasJ.nda DİE taraf1.ndan bel.i.rlenmiş olan adreslerde otu­

ran aileler ziyaret edildi. Aile bireyler:! :ile tek tek görüşülerek 1 sos­

yal özelli.kleri.ne (adJ. soyadJ., cinsiyet:!., yaşJ., ai.le kökeni, akraba ev­

liliği. durumu) ve ai.lede olasJ. G6PD yetmezli.ğine yöneli.k sorulai'l içe-· 

ren anket formlan dolduruldu. Kullamlan anket formlarJ.nJ.n bir örneği 

ek .3 de sunulmuştur. 

AraştJ.rmada örneğe çıkan 375 ailenin hepsi ziyaret edildi.Pren­

sip olarak iki kez arand1ğı halde adreslerinde bulunamayan ailelerin 
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yerine örnekleme çizelgesinde belirtilmiş olan yedek aileler alındı. A:l­

ıeıerdek:i 1620 bi.rey:in 1521 inden kan örneği al.ı.nabildi, Evlerinden, iş­

yerlerinden veya okullarmdan iki kez arandığl. halde bulunamayan veya kan 

vermek istemeyen 99 bireyden kan örneği al:ı.namedJ. .• Kan alınabi.len aile­

lerin oranı, aile örneğinin % 100 ü olduğu halde, bi.rey oranJ. toplam bi-· 

rey say:ı..s:ınJ.n % 93.89 u idi, 

Görüşülan bi.reylerin parmak ucu steri:l bir lanset ile delinerek, 

kan örnekleri 1. cm, çapJ..nda daire şeklinde kesilm:iş filtre kağ:ıtlanna 

(Whatmen No 1.) emdirildi87 •88•89 • Hemol:!z ve enzim akti v:i.tesi.nde kayb:ı.n 

engellenmesi için kapaklı küçük plastik tüplere konulan örnekler, test 

edilene kadar aşJ.. nakil kutusunda saklandı, Her örneğin bulunduğu tüpe 

o bireyin anket formundaki ki.şi SJ..ra numaras:ı yaz:ı.ld:ı .• 

Her bireyden iki.şer kan örneği. al:ı.ndı ve toplanan bütün kan ör­

nekleri.nin kalitatif G6PD aktiviteleri. aynı gün içi.nde değerlendirildi, 

Eylül 1987-0cak 1988 tarihleri arasındaki. :!.kinci aşamada, Antal­

ya kökenli olup :Ilk çalışmanın test sonuçlar:ı.na göre tam yetmezlik veya 

ara şekil. gösteren 84 olgunun 70 inden ve normal. aktivite gösteren lO zo­

runlu heterozigot olgunun hepsinden al:ı.nan venöz kan örneklerinde krul'ti·­

tatif enzim akti.vi tesi öl.çüldü. 

Ailedeki yetmezlikli bireyleri b:!.rarada bulabilmenin gilçltlğU ve 

kan cırneklerinin laboratuvara nakli sırasında ç:ı.kab:!.l.ecek sorunlar göz 

önüne al.:ınarak, denekler mektupla Akdeniz Universitesi T:ı.p Fakültesi. Bi­

yokimya Anabilim Dal:ı. Laboratuvarına dave·t edildi. Hepari.nize edilerek-\ 

alınan venöz kan cırneklerine ai.t G6PD akti.v:i.teleri. ayn:ı. gUn :içinde öl­

ç!.lldtl, Heparinizasyon işlemi.nde Liquemine flaccon-Roche kullan:ı.ldı, <p 

Araşt:ı.rman:ı.n ikinci aşamasına kahlan denaklerin oran:ı. katılma­

s:ı. gereken birey say:ı.sJ..n:ı.n % 85,10 u ( 94 bireyden 80 i) idi. 
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KALİTATİF G6PD TAYİNİ 

Kalitatif G6PD ölçümünde Beutler81 tarafından tanımlanan: "Flo-

resan spot test" küçük bi.r değişikBk yapılarak uygulandı. Eritrositle-

ri hemoliz etmek i.çin Beutl.er taraf:ı.ndan uygulanan doymuş Digitonin çö­

zeltisi yerine, % 0.02 lik Di.gitonin çözelti.si kullanıldJ.. 

Prensi.p: G6.PD aktivi.tesi varlığ:ı.nda, koenzi.m NADP+ nin NADPH a 

indi.rgenmesi. ve bu son bi. le şiğin uzun dalga U • V. :ı.şığJ.. i. le akti.ve edil­

diğinde floresans vermesi esasına dayanır:15 • 

Ayıraçlar: 

1.- NADP, 0.0075 M: 63.4 mg p-·Nicotinamid Adenin Dinucleotide Ph­

osphate monosodi.um salt (Sigma N-0505) tartılarak lO ml an.k suda çözUl.-

dü. 

2- G6P, 0.01 M::35.8 mg D-·Gl.ucose-6-Phosphate disodium salt (Sig­

ma G-7250) tartılarak lO ml arlk suda çözüldü. 

3- Digi'tonin, % 0.1 g: 100 mg Di.gitonin (Merck) tartJ..larak 100 

ml artık suda çözUldü. 

4- Fosfat tamponu, 0.25 M, pH: 7.4: 

K2 HP0 
4 

anhydrous (Merck) 34.8 g, KHzPO 
4 

(Merck) 6.8 g tartı­

larak 900 ml arık suda çözüldü. pH kontrolü yapı1.arak, eğer gerekiyorsa 

ı M HCL veya ı M NaOH ile pH:7 .4 e ayarland:ı .• Arık su ne hacim litreye 

·t amaınıand :ı • 

Gereçler: 

ı- Test tüpü: 8 x :ı.oo ını lik 

2- Pipet: 20 mikrolitrelik salıli tipi, l. ml lik seroloji.k 

3- Filtre kağıd:ı.: Whatınan No 1. 

4- Ultraviole lambası: Model UVSL-25 ın:ineral.ight Laınp ll!ul.tiband 

UV-254/366 NM 
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Yöntem: 

a- Reaksiyon karışJJn:ı.n:ı.n haz:ı..rlan:ı..ş:ı.: 

NADPı- 0.0075 M lO ml 

G6P o.ol M lO ml 

Digitonin % o.ı. 20 ml 

Fosfat tamponu 

pH: 7.4 0.25 M 30 ml 

Ar:ı.k su .30 ml 

Son konst. 

0.75 mM 

ı.oo nıM 

% o.o2 

75.00 mM 

100 ml lik balon joje içinde yukarıdaki şekilde hazırlanan reak­

siyon kar:ı..şJ..m:ı.. küçük test tüplerine 0.2 ml. lıaci.mde dağıtılarak -20°C s 

donduruldu. Reaksiyon karışımı bu :ı.sı.da en az 3 ay stabUdir
81

• 

b- Deneyin yap:ı.l:ı.şı: 

Deney yap:ı.la cağı. gUn çalı.şı.lacak örnek sayısı kadar reaksiyon 

karışımı içeren test tüpü dondurucudan çı.karılarak oda ıs:ı..sı.nda erimeye 

bırakıldı. Bu sırada Clrnek kanlar, test tüpleri ve üçgen şeklinde kesil­

mi.ş filtre kağıtları numaralandırıld:ı.. Reaksiyon kar:ı.şımları oda ısısına 

geldikten sonra lıar bir test ·tüpüne 1 karş:ı.hk olan numaralı kan örneği 

(1 cm çapında daire şeklinde filtre kağ:ı.d:ı.na emdirilmiş)87 •88
•
89 

koyul-

du. Berrak bir hemelizat elde edilineeye kadar tüpler karıştın.ld:ı.. Ka-

r:ı..ş:ı.mdan filtre kağıdının bir köşesine bi.r damla emdi.rilerek "S:ı.:f:ı.r za-

man:ı." olarak işaretlendi. Tüp1.er oda :ı.s:ı..sında beş dakika enkübe edildik-

ten sonra her örnek içi n aynı fi.ltre kağıdının ikinci köşesine bir dam-

la daha emdirildi ve "5. dakika" olarak işaret lendi. Jcy-n:ı. işlem onuncu 

dakikada da tekrarlanarak filtre kağ:ı.d:ı.nm üçüncü köşesine al:ı..nan son 

damla "lO.dakika" olarak işaretlendi. Damlalar tamamen kuruduktan sonra 

değerlendirmeye geçildi. 

Değerlendirme: 

Filtre kağ:ı.tlar:ı.. karanlık bi.r ortamda uzun dalga u,v. ış:ı.ğ:ı. al-
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tında gözlendi. "SJ..fJ.r zaınanı" kontrol olarak kabul edildi. Aktivi tenin. 

normalin % sine göre gösteri mi DSö
1
·4 tarafJ.ndan öneri le n şe ki lde yapJ..l.d:ı.. 

Floresans şi.ddeti 

SıfJ..r zamanı Yok Yok Yok Yok 

5. dakika Yok Çok hafif Az parlı:lk Çok parlak 

ıo. dakika Yok Hafif Parlak Çok parlak 

Değerlendirme (-) (:!:) (+) (+ +) 

KANTİTATİF G6PD TAYİNİ 

Eritrosit hemolizatlnda kantitatif' G6PD aktivitesi DSÖ 14 tara-

f:ı.ndan önerilen mod:i.fiye Zinkham yöntemiyle ölçüldü. 

Prensi.p, reaksiyon sırasında G6PD ak:ti vi te si. ile orantıll. olarak 

oluşan NADPH :ı..n 340 nm de verdiği absorbans artlşın:ı.n kineti.k olarak iz­

lenmesi ne dayanmakt adır14. 

G6P + NADP·~- G6PD ~ 6PG + NADPH + H·+ 

Bu reaksi.yonda G6P dan NADPt a l :ır'" ve 2 elektron transfer olmak­

ta, böylece G6P ytikaeltgenirken NADP\ NADPH a indirgenmektedir
16 

• Ancak 

biyolojik sistemleri.n çoğu 6-Fosfoglulı:onat dehidrogenaz (6PGD) aktivite-

si.ne de sahip ol.duklar:ı.ndan bu reaksiyonun sonucunda aç:ı.ğa ç:ı.Jı:an 6PG a-

şağJ..daki re aksiyona girecekt i.r: 

6PG + NADP+_--:;6"'-P""GD:;:.__~)' 

Sonuç olarak !5lçülen NADPH her iki reaksiyonun toplam ürünUdUr ve 

ölçülen aktivite ya1nızca G6PD a değ:!l, aym. zamanda 6PGD aktivitesine de 

bağl.m1J.dır. Bununla beraber, birçok durumda oluşan NADPH, G6"PD aktivite si 

14 i le oran t J..l:ı.. d:ı.r • 

A- HEMOLİZATIN HAZIRLANIŞI 

Ayıraçlar : 

1 

1 
1 
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1- İzotonik sodyum klorür: 

9.0 g NaCl. (Merck) tartılarak 1.000 ml arık suda çözüldü. 4°C 

de sakl.and:r. • 

2- StabiJize edici solUsyon: 

2.7 mM EDTA, 0.7 mM 2-mercaptoethanol 

a- Stok EDTA 0.27 M pH: 7.0 : 

1.0 g Ethylenedinitrilotetraacedic acid (Merck) i.çi.nde 50 

ml arık su bulunan 100 ml. lik balon jojeye kondu. EDTA çözül.ünceye kadar 

damla damla 2.5 M NaOH eklenerek karıştuı.ldı. pH:7.0 ye ayarl.andıktan 

sonra hacim arı.k su ile 100 ml ye tamamlandı .• Koyu renkli şişe içinde 

+4°C de saklandı. 

Gereçler: 

l- Soğutmelı. santrifilj: Heraeus Christ Minifuge 2 model 

2- Vakum pompası : Beckman Model 260 Vacum Pump 

.3- Derin dondurucu: Karteknik marka dondurucu (-20°C ye inebil.en 

ilave motorlu) 

4- Su banyosu: Grant marka, BS 

5- Santrifüj tüpü: 15 ;x: 100 mm, di bi. konik 

6- Pipet: 0.2, ı, 2 ve lO ml lik serolojik 

Yöntem: 

2-3 ml heperinize kan +4°C de 6000 devir/dakikada on dakika 

san:tri.füj edilerek plazma va beyaz hücre tabakası dikkatle aspi.re edil­

di. İki kez 1.0 bacim soğuk izotonik sodyum klorür (FTS) ile yıkandı.Son 

yıkamadan sonra d:!pte kalan er:!.tros:!t paketi 1. bacim FTS :ile % 50 süs­

panse edildi. Erit ro sit süspansiyonundan 0.2 ml. alınarak üzerine l.B ml 

stabilize edici solüsyon eklendi. Karıştı.rı.larak derin dondurucuda -20°C 

da donduruldu. Tamamen dondurulduktan sonra oda ısıs1.nda su banyosuna 

ahnarak eritild:!. Böylece l./20 oranında dilüe edilmiş hemelizat hazır-
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land:ı. 

Hemelizat diğer işlemler tamamlan:ı.ncaya kadar buzlu su banyoeu 

içinde beklet:ildi. 

B- HEMOLİZAT HEM:>GLOB!N .İÇERİGİ ÖLÇfJMÜ 

Hemelizat Hb ini tayi.ni Boehringer Mannheim kit: Kat.No 125482 

ile ya p:ı.ld:ı .• 

Prensip: Alkalen pH da potasyum ferrosiyanür varlı.ğ:ı.nda hemogl.o·· 

bin, ve sulfhemoglobi.n d:ı.şındaki hemoglobin deriveleri ınethemoglobine ok­

sitlenir. Pllethemoglobin potasyum siyanilr i.l.e siyanmethemogl.obin bileşiği­

ni oluşturur. Bu son bi. le şiği.n maksimum absorbsiyon verdiği. 546 dalga bo­

yundaki renk şiddeti. hemoglobin konsantrasyonu ile orantılıd:ı.r5 • 90 • 

Ayıraçlar: 

1- Drabkin ay:ı.ra c:ı., stok: 100 k:ı.s:ı.m sodyum bikarbonat, 20 kısım 

potasyum ferrosiyanür ve 5 kısım potasyum siyanür içeren kuru karışım. 

Oda ısıs:ında ve karanlıkta saklandı. 

2- Drabkin solüsyonu: Stok Drabki.n ayıracı 1000 ml arık suda çö­

züldü. Uzerine 0.5 ml. % .30 Bri.j-35 solüsyonu eklendi. İyice kar:ı.şt:ı.rıl­

d:ı.ktan sonra koyu renkB. şişede oda ısıs:ı.nda saklandı. Bu isida en az al-· 

tı ay stabildir. 

3- Brij-.35 solüsyonu,stok:l.OO ml sinde 30 g Brij·-35 içerir. 

4- Siyanmethemoglobin Standart set (Boehringer Mannheim, Kat No. 

125482): Herbirinde 8 ml Siyanmethemoglobin Standart solüsyonu bulunan, 

sırasıyla % 5 g, % 10 g, % 15 g ve % 20 g hemoglobi.ne karşJ..lJ.k olan 4 

ampul. +4°0 da ve karanlıkta sakland:ı. 

Gereçler: 

1- Spektrofotometre: Bausoh-Lomb, spectronio 21. 

2- Test tüpU: 1.6 x 1.60 mm lik 
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3- otomatik pipet: 100 mi.krolitrel.:i.k Assipette marka 

4- Pipet: 10 ml li.k se role j:!.k 

Yöntem: 

1- Çalışılacak örnek say:ı.s:ı.ndan bir :fazla test tüpü ab.narak kör, 

örnek ı, örnek 2, şeklinde işaretlendi. 

2- Bütün tüplere 5 m:ı. Drabkin solüsyonu pi.petlendi. 

3- Test tüpl.erine 100 mikrol.itre heıwlizat konarak pipet 3-4 kez 

sol.Usyonla y:ı.kand:ı. .• Kar1ııt:ı.r:ı.larak onbeş dakika oda ıs1.s1.nda beltlendi. 

4- 546 nm de köre karşı örneklerin abzorbansı okundu. 

5- Okunan abzorbansa karş1. kalibrasyon grafiğinden bulunan değer 

dilüsyon :faktörü :!.le çarpılarak % gram olarak hemelizat hemoglobin kon-

santrasyonu bulundu. 

Dilüsyon :faktörü "'.2.a1.Q.z....Q.ı.02 = 0.203 
o.ıo x 5.02 

Not: Yönteme göre total hemoglobin konsantrasyonunu ölçmek için 

5 ml Drabkin solUsyonuna 20 mikrolitre tam kan örneği konulıııam. gerek:!-

yordu. Ancak hemol:!zat:ı.n l/20 di.lUe oluşu nedeniyle yeterli renk şiddeti 

elde edilmesi için, 5 ml Drabkin solUsyonuna 100 mikrol.:i.tre hemelizat ek-

l.endi. Sonuç dilüsyon :faktörü ile çarpılarak standardizasyon sağlandı. 

KALİllRASYON GRAFİG.İNİN ÇİZ.İLİŞİ 

ı- 5 adet test tü:ı;il alınarak 1 den 5 e kadar numeraland:ı.. 

2-· 1 numaralı tUpe 5 ml Drabkin solüsyonu, diğer tUplere 5 ın.l 

siyanmethemoglobin standart solUsyonu pipetlendi. 

3·- 546 nm de 2,:3,4 ve 5 nurnsralı tüplerin abzorbans:ı. l nuımra:lJ. 

kolona kaydedildi. 
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ı 2 3 4 5 ------
TUp No Siyanmethemoglobin Drabkin Abzorbans Kan Hb i 

standart solüsyonları solUsyonu __ ... ___ 22 mg mı 
____ ..!!!l A ~ 2 

:ı. o.o o.o 5.0 o.o o.o 

2 19.9 5.0 o.o 0.130 5.0 

.3 .39.8 5.0 o.o 0~264 ıo.o 

-·- -·---
4 59.7 5.0 o.o 0 • .398 15.0 -----
5 79.6 5.0 o.o 0.5.30 20.0 _ ..... __ ---

4- Kolon 4 e karş:ı.. kolon !i e ait değerler gra:f':!k kağ:ı.d:ı.na geçi-

rilerek orijinden geçen bir doğru elde edi.ldi. 

C- HEMOLİZAT G6PD AKTİVİTESİNİN ÖLÇÜMÜ 

Ay:ı.raçlar: 

1- NADP+ 2 mM : 

168.9 mg p-Nicotinamid Adenin Dinucl.eo·tide Phosphate mono­

sodium salt (Sigma N-505) tart:ı.laX'ak 100 ml. ar:ı.k suda çözUldU. 

2-· G6P 6 m!Vl: 

214.9 mg D-Glucose-6-Phosphate disodium salt (Sigma G-7250 

) tartılarak :ıoo ml arık suda çöztildü. -20°C de sakl.andJ. .• Bu :ı.sJ.da bir 

y:ı.l stabildir. 

3- MgCl2 O .ı M: 

2033.1 mg MgC~ 6 II:zO (Merck) tart:ı.l.arak 100 ml ar:ı.k suda 

çözU1.dU. 

4- Tris-HCL tamponu 1 M, pH:s.o 

121.1 g Tris (hydroxmethyl-ami.nomethan) tartılarak litre­

lik balon jojeye kondu. Uzerine 250 ml ar:ık su ve 650 ml 1 N HCL eklene-

,, ,, 
l!! 
!i 

ı 1 
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rek çözülünceye kadar kar:ışh.r:ı.ld:ı .• pH:8.0 e ayarland:ıktan sonra haci.m 

arık su ila litreye tamamlandı. 

Gereçler: 

1- Spektrofotometre: lleekınan model 26 spectrophotometer 

2- Yazdır:ı.cı: Becknıan model :39 Printer 

:3- Derin dondurucu: Karteknik marka dondurucu (-20°C ye inebi.len 

ilave motorlu) 

4- Test tüpü: 16 x 160 mm 

5- Pipet: 1 ve 2 ml li.k serelejik 

6·- Otomatik pipet: 50 ve 100 mikrolitrelik Assipette marka 

Yöntem: 

Reaksiyon kar:ı.ş:ı.m:ı.: 

Ay:ı.raçlar 

Tri.s-HCL 

ı. M pH:a.o 

MgC12 O.l M 

Hemelizat 

1.:20 d:!lüe 

G6P 6mM 

~o 

Tota:ı. hacim 

Kör 

0.55 ml. 

o.1o ml 

o.ıo mı 

o.ıo mı 

0.05 ml 

o.ıo 

ı.oo mı. 

Örnek Son Konst. 

0.55 nil 

o.1o nil 0.20 mM 

o.ıo ml o.ıo M 

o.ıo mı o.oı M 

0.05 ml 

o.ıo ml 0.60 mM 

ı.oo ml 

·~ Test tüpleri.ne 0.55 nil arık su, 0.10 ml NADP , 0.10 ml Tris-HCL 

ve o.ıo ml. MgC~ pipetlenerek -20°C de dondurııldu. Bu karı ş:ım -2o0 c de 

bi.r y:ı.l stabi1.dir14• 
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Deneyin yapılış:ı.: 

Ölçüm yap:ı lacağı gün gerekti ği kadar test tüpü oda ısısına getiri­

lerek kör ve örnek olarak işaretl.endi .• Her iki tüpe l/20 dil.ue hemolizattan 

o.o5 ml eklend:! .• Karışım kapakl.:ı. kare kuartz mikroküvetlere (Q6) kanarak 

spektro:fotometreye yerleştiril.di.Küvetler 30°C da on dakika enkübe edil.di. 

Bu s:ı.rada "s:ı.:f:ı.r" ayan. yap:ı.ld:ı .• Kör küvetine o.ıo ml ar:ı.k su ve örnek küve-

tine 0.10 ml G6P eklenerek resksiyon baş'latlld:ı .• 340 mn deki. optik dansi.te 

(O.D) değerleri yirmi.bir dakika boyunca otuz saniyede b:l.r yazd:ı.rıcıya kay-

dedildi. 

Değerlendirme: 

Yazd:ı.rıc:ı.dan al:ı.nan sonuçların grafik analizi ile reaksiyon hl.z:ı.­

nın en lineer olduğu aral:ı.k bulundu.Bu aral:ı.ktak:l O.D.:fark:ı.n:ın zamana bö-

lünmesi i.le dakikadaki o.D.art:ış:ının ortalama değeri (.60D/dak)bulundu.Bu-

lunan değer aşağ:ı.daki. :formüle uygulanarak gram Rb başına düşen enzim akti­

vitesi hesapl.andı14. 
{..ô.OD/dak) • 105 

IU/g Rb .. ----..o--·'---'-·-'-------
(6.22).(Rb)x • (Hemolizat hacmi)= 

x= % gram olarak == mikroli.tre hemelizat/ml reaksiyon karış:ı.m:ı 

İST AT İST İK DEGERLEND.İ.RME 

Verilerin dizgelenerek tablo halina ge'tirilmesi ve istatistik de-

ğerl.endirme araştırmac:ı. tara:f:ı.ndan el ile yap:ı.ldı.Elde edilen veri.lerin 

bir bölilmü say:ıml.a belirtilen karakterler olduğundan, iki veya daha çok 

grup aras:ı.nda :fark bulunup bulunmad:ığ:ını test e·tmek için, paremetrik ol.ma­

yan önemlilik testlerinden ki kare (gerekli yerlerde Yates dilzeltmesi ya­

p:ılarak) ve beklenen :f"rekanslar:ı.n beşden küçük bulunduğu durumlarda geçer-

li olan Fisher' in kesin ki kare ·testi. uyguland:ı.. 

Verilerin ölçümle belirtilen ve parametrik varsayımları yerine ge-· 

tiren bölümünde iki ortalama aras:ındaki :fark:ın önemlilik testi (gerekl.:i. yer­

lerde Mann Whitney U testi) uyguland:ı .• 
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Antalya :!.1 merkezi ve köyleri.nde oturan .375 örnek ailedeki 1521 

deneğin cinsiyete, yaş gruplar:ı.na, ai.le kökenine ve akraba evliliği. gö­

rUlme aıkl:ı.ğına ait veriler tablo ı, tablo 2 ve tablo .3 te göster.i.1miş-

ti.r. 

Tablo 1: Denekler.in cinsiyete ve yaş gruplar:ı.na göre dağıll.m:ı 

··~-----·--· ----· 
Yaş Grubu Erkek % Kadın % Toplam % -- ---
0-14 284 52.40 258 47.60 542 ıoo.oo ----·-------·---·-·-------- ·-------·-·-
15-44 .309 43.64 .399 56 • .36 708 ıoo.oo 

45 ve üzeri 1:35 49.82 136 50.18 271 ıoo.oo ---·---------·--·-·------·------------------·--
Toplam 728 47.86 793 52.14 1521 ıoo.oo _____ .. ___________ _ 
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İncelenen deneklerden % 47.86 sı erkek, % 52.14 U kadl.nd:ı. .• Denek­

lerden % 35.6:3 U 0-14 yaş grubunda, % 46.55 i 15-44 yaş grubunda ve % 

17.82 si. 45 ve Uzeri. yaş grubunda bulunuyordu. 

.' ;--c 
- -· ( 

Tablo 2: Denekle ri n aile kökenine göre dağılımı 

Ai.le Kökeni Denek Sayısı % 
··----

Merkez ilçe 7 43 48.85 --·----------
Serik 80 5.26 --·-----------·-
Manavgat 28 1.84 -----····------·--.. -----
Alanya 10 0.66 

··---·----·-----·-
Gazipaşa 12 0.79 

····--------·-----·--· ---
GUndoğmuş 10 0.66 

------·------------------·-
Akseki 2.37 ----------.... ------· 
Kumluca 38 2.50 

-·-.. --·--·-·---------·---·---·-·-· 
Elma h 2.3 1.51 - ..... _. _____ , __________ _ 
Korkuteli 86 5.65 

Finike 8 0.53 

K aş 13 0.85 
·---·----·-·----··---·------------

Antalya dışı 434 28.5.3 
·-·-----·-·--·-·-·---

Toplam :1521. ıoo.oo 

--···-------·--·-··--------· 

tncel.enen 1521. denek a:i.le kökeni.ne göre, 743 olgu merkez (% 48.85) 

,344 olgu diğer ilçeler (% 22.62) ve 434 olgu Antalya d:ı.şJ.. (% 28.5.3) ol.mak 

U zere dağJ.hm gösterdi • 

!-'-.. (\( 

/ 
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Tablo 3: Denekler.in aile kökeni ve akraba evli.liğine göre dağıl:uıı:ı. 

------------------ ·-----------·---------·-·--------· 
Aile Kökeni ~ab~ ... ~liği ----------· 

Olan % Olmayan Toplam % 
·--·-------·-~· -----.... ·--·-----------·-

Antalya 
Merkez ilçe 179 53.4.3 564 47.55 ·----·-------·-··""-""" __________ _ 
Diğer ilçeler 67 20.00 277 23.36 

~-·-------------------·----

Antalya dışı 89 26.57 345 29.09 

743 

."344 

434 

-------·---··--·-----------·---·------------
T o p ı a m 3."35 ıoo.oo 1.186 ıoo.oo 1521 

----·------·-----.. --·----· 

Mart 1986-May:ı.a 1.987 tarihleri. arasında Antalya il Merkezi ve 

köylerinde oturan denaklerde akraba evl1liği Bl.kl1.ğı % 22.02 035/1521) 

olarak saptandl .• Ebeveynleri birbirleri ile akraba olan toplam .3:35 denek 

aile kökenine göre, 179 merkez (% 53.43), 67 di.ğer ilçeler (% 20.00) ve 

89 Antalya dışı (% 26.57) olarak dağıl:ı.m gösterdi. 

Ai.le kökeni merkez ilçe olan denaklerde akraba evlil.iği sıklığı 

% 2 4.09 (179 /7 43), diğer ilçeler olan den ek lerde % 19.48 ( 67 /344) ve An­

talya dışı olan denaklerde% 20.51 (89/434) olarak saptandı. 

A- KALİTATİ.F ÖLÇÜldLERE AİT BUMULA.R 

728 erkek ve 793 kadından oluşan 1521 deneğin kapiller kan örne-

ğinin fl.oresan apot test ile incelenmesi sonucunda, 54 erkek ve 50 kadı.n 

olmak üzere toplam 104 olguda G6PD yetmezli.ği saptandı. 

Yetmezlik saptanan 54 erkeğin hem 5. hem de ıo.dakika spotların-

da hiç floresans gözlenmedi.Tam yetmezl.ik gösteren bu olgularda flore·-

sana (-) olarak değerl.endirild:l.. 

Yetmezlik saptanan 50 kad1n1n 14 ünde hem 5. hem de l.O.dakika 

spotlarında lüç floresans gözlenmedi.Tam yetmezlik gösteren bu olgular-­

da floresans (-) olarak değerlendiril.di. 

i 
i 

----------~--------------------~-------------~ 

1 
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Diğer 36 kadJ.nJ.n 5.dakika spotlarında çok hafif', ıo.dakika spo"t-

l.arJ.nda biraz daha parlak olmasJ..na karŞJ.n normal e göre oldukça hafif :f'lo­

resans gözlendi .• Ara şekil gösteren bu olgularda floresans (!:) olarak de-

ğer le ndirildi. 

674 erkek ve 74.3 kadJ.nJ.n hem 5. hem de lO,dakika spotlarJ.nda par-

lak :t'loresans gözlendi,Normal aktivi.te gösteren bu olgularda floresans (+) 

olarak değerlendirildi .• 

Denaklerin G6PD akt:i.vitesi ve c:!nsiyete göre dağJ..hmı tablo 4 te 

gösterilmi şt i.r. 

Tablo 4: Denaklerin G6PD aktivUesi ve oinsiyete göre dağJ.lJ.nn. --
G6PD Aktivitesi Erkek % KadJ.n % Toplam % 

·---·----, .. Tam yetmezlik 
gösteren olgular 54 7.42 14 1.77 68 4.47 

---·--- ----
Ara şekil göste- o o.oo .36 4.54 36 2 • .37 ren olgular 

-------·------
Normal 

674 92.58 743 9.3.69 1417 93.16 olgular 
···-----

To p 1 a m 728 1.00,00 793 1oo.oo 1.521 1oo.oo 

Tam yetmezlik görülme aJ.klığJ. erkeklerde % 7.42 • kadJ.nl.arda % ı. 77 

ve ol.gularJ.n tümünde % 4.47 olarak bulundu,Ara şek:! 1 gösteren olguların 

tümü kadJ.ndJ.. ve kad1nlarda görülme SJ.klJ.ğJ. % 4.54, toplam olgularda gö-

rUlme sJ.klJ.ğJ. % 2.37 olarak bulundu. Erkeklerde ara şekil gösteren olgu­

ya rastlanmedJ. (Tablo 4). 

Tam yetmezlik gösteren 68 olgunun % 79.41 i erkek ve % 20.59 u 

kadJ..n olup, aralarJ..ndaki fark istatistiksel olarak öneml:!. bulundu (Tablo 

5). 
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Tablo 5: Denekleri.n G6PD aktivi.tesi ve cinsiyete gi:Sre dsğıllmı 

-·-·----·---·--· .. -----
Tam yetmezlik % Normal veya ara % Toplam Cinsiyet fesataren olgu'" şeki.l gi:Ssteren 
ar olgular 

.. ~·-·---- --·-
Erkek 54 79.41 674 46.39 728 -
Kadın 14 20.59 779 53.61 793 -·--------
Toplam 68 1oo.oo 1453 ıoo.oo 1521. ----- -···----

o<. =0.01 
2 

X =25,717 p <( o.oı 

G6PD yetmezliği g<:Srülme sıklığı erkeklerde % 7.42, kadınlarda 

% 6,.31 ve toplam olgularda % 6,84 o:ıarak saptandı, Erkek ve kadın denek-

ler arasında yetmezlik gi:Srülme sıklığı açısından istati.stiksel olarak :f'ark 

bulunmadı. (Tablo 6). 

Tablo 6: Denaklerin G6PD aktivitesi ve cinsiyete gi:Sre dağılımı. 

----··------··---·---· . ······--·------· 
G6PD Aktivitesi 

Cinsi.yet ··-·-------·--·--··---·----·-·····--
Yetmezlik 
gi:Ssteren 
ol.gular 

------------· 
Erkek 54 

·---·---
Kadın 50 

Toplam 104 

% Normal 
olgular 

674 

% 

92.58 

---·-·--·----
6.31 743 93.69 

1417 9.3.16 

Toplam % 

------
728 ıoo.oo 

793 ıoo.oo 

1521 ıoo.oo 

------------·-----· ·------.. --·-------
2 

X a0,736 p > 0.05 

Tablo 4, tablo 5 ve tablo 6 nın sonuçları.na gi:Sre, erkekl.er ve 

kadınlar arasında yetme zli.k gi:Srülme sıklığı açısı.ndan :f'ark bulunmaması­

na rağmen, tam yetmezliğin erkeklerde kadınlardan daha sık gi:Srül.dUğ!l 

saptandı,Ara şekle ise erkeklerde hiç rastlanmadı, 
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Araştırmaya göre ıvıart 1986-lli!ay:ı.s 1.987 tarihle ri arasJ.nda Antalya 

il merkezinde oturan kişilerde G6PD yetmezliği prevalans~ % 6.84, tam 

yetmezl.i.k preval.ans~ % 4.47 ve ara şekil prevalansJ. % 2.37 olarak bulundu. 

Yaş gruplarına göre tam yetmezlik görülme SJ.klığJ., 0-14 yaş gru-· 

bunda% 6.64, 15-44 yaş grubunda% .3.11, 45 ve üzeri yaş grubunda% 3.69 

du(Tablo 7) .Ara şekil görülme sJ.klJ.ğJ. 0-1.4 yaş grubunda % 2 .58, 15·-44 yaş 

gurubunda % 2.40, 45 ve üzeri yaş grubunda % 1.85 olarak bulundu(Tablo 7). 

Tablo 7: Denaklerin G6PD akti.vi'tesi ve yaş gruplarJ.na göre dağ~.lı.IDJ. 

----·-·---·-------
G6PD _______ Y_a_ .. ş_Gr_ub __ u _____________ Toplam 

Aktivitesi 0-1.4 % 15-44 % 45veüzeı:i % 
·'ram yetmez:-----·--
lik göste- .'36 6.64 3.iı lO .3.69 22 
ren olgular 
-:---,-,,----··------------·----·-Ara şekil 
gösteren 
olgular 

Normal 
olgular 

14 2.48 17 2.40 5 1.85 

--·------
492 90.78 669 94.49 256 94.46 

·----------------·-"·---·------ . 

68 

36 

1.417 

Toplam 542 1oo.oo 708 ıoo.oo 271 100.00 1521 

---------·------------------------------

Tam yetımzli.k gösteren 68 olgunun % 52.94 ü 0-14, % 32 •. 35 i 1.5-44, 

% 14.71 i 45 ve üzeri yaş grubunda olup, birbi.rleri ile karş1.l.aştırıldı-

ğl.nda o-1.4 yaş grubundaki. tam yetmezlik gösteren olgular, diğer yaş grup-

larJ.ndaki tam yetmezUk gösteren olgulardan :istatistiksel olarak farkl:ı. 

bulundu (Tablo 8). 
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Tablo 8: Denaklerin G6PD akti.vi.tesi. ve yaş gruplarına göre dağJ.Jıın:ı. 

Toplam G6PD Aktivitesi 
Grubu - ---·------------------Tam yetmezlik Normal veya ara Yaş 

gösteren % şekil gösteren % 
olgular olgular ···--·----·--------

0·-14 36 52.94 506 .34.83 542 

1.5-44 22 32.35 686 4.7 .21 708 

,--------
45 ve lO Uz eri 2TL 261 17.96 14.71 

·--·---·------.. -··----· 
Toplam 68 1oo.oo 1.453 ıoo.oo 1521. 

--·----·----·----
o< .. o.oı x~=5.983 2 

~=.3.076 
2 

X =9.446 p (0.01 

Ara şekil. gösteren 36 olgunun % 38,89 u 0-14, % 47.22 si 1.5-44, 

% 13.89 u 45 ve üzeri yaş grubunda olup, birbirleri ile karşı.laştır::ı.ldı·­

ğlnda araları nda istatistiksel olarak fark bulunmadı. (Tablo 9). 

Tablo 9: Denekler:in G6PD aktivitesi ve yaş gruplarına göre dağılıın:ı 

-----------·-· GGPD Aktivitesi ·----· ·--·----
Yaş Grubu ·-Ara ··ş;;kil ___ .. __ 

gösteren % 
__________ ol~lar ____ _ 

0-14 14 38.89 

1.5-44 '17 47.22 

---:----·-----Normal veya tam 
yetmezlik gös-· 
teren olgular 

528 

691 

% 

.35.56 

46.53 

Toplam 

542 

708 

il 

__ ,_, _____ ,___ 1 ii 

45 ve 5 1:3.89 
üzeri 

266 17.91 271 
ı 
' 
1 

Toplam 36 ıoo.oo 1485 ıoo.oo 1521 '! 

---·------- . 

O(c0,05 
2 

x1=0.ll0 x2=0,003 
2 

x
3

=0 •. 318 
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G6PD yetırezli.ği görülme sıkhğl. 0-14 yaş grubunda % 9.2:3, 15-44 

yaş grubunda % 5.51, 45 ve üzeri yaş grubunda % 5.54 olarak aptandı .• Yaş 

gruplar1. yetmezlik görülme sıklığı açıs1.ndan bi.rbirle ri ile karş1.laştı-

rıidığ1.nda, 0-·14 yaş grubundaki yetmezl.ikli olgular, d.iğer yaş grupların­

daki yetmezl.ikli olgulardan i.statisti.ksel olarak farkh bulundu (Tablo 10). 

Tablo lO :Deneklerin G6PD aktivitesi ve yaş grupları.na göre dağılı ım. 

---·-----------~----------~·--·-----------~--

G6PD Aktivitesi. 
Yaş Grubu. 

. ..,Y::-et:-m-e-z-:1;-,i~.k---·-·N orıııa 1 ----···-· Toplam % 

gösteren % olgular 
olgular ------· ---.. -·--·--------· 

0-14 

15-44 

45 ve 
üzeri 

50 9.2.'3 492 90.77 542 1oo.oo 

------·--- ---·---·--'--
39 5.51 669 94.49 708 100.00 

----------·-···------------· 
15 5.54 256 94.46 271 100.00 

---·-------·--·----·-·-·--------·---·-----·--
Toplam 104 6.84 1.417 9.3.16 1521 100.00 

·-·--------··---· ·---··--·----·-·-----·-·---···-----
o<=0.05 

2 
:!,x =7. 552 p.(.0.05 

Tablo 7, tablo s, tablo 9 ve tablo lO un sonuçlarına göre, yaş 

grupları arasında ara şekil görülme s1.k1lğ1. aç1.sından fark olmamasına 

rağmen, yetmezlik ve tam yetmezlik görUlme sıklığı aç1.s1.ndan fark vard:ı .• 

0-14 yaş grubunda yetmezlik ve tam yetmezlik görUlme Sl.kl.:ı.ğl diğer yaş 

grupları.ndan daha yüksekti. 

Tam yetmezlik gösteren 54 erkek olgunun% 57.40, 0-1.4, % 27.78 i 

15-·44, % 14.82 i 45 ve üzeri yaş grubunda olup, birbi.rleri ile karşJ.laş-
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tırıldığında 0-1.4 yaş grubundaki tam yetmezl:i.k gösteren olgular, diğer 

yaş gruplarındaki tam yetmezlik gösteren olgulardan istatistiksel ola-

rak farklı bulundu (Tablo ll). 

Tablo :ı:ı :Erkek denekierin G6PD akt:i vitesi ve yaş gruplarına göre dağı-

lı.mı. 

----··-···-·-·----------·-·---· 
Yaş Grubu G6PD Aktivitesi Toplam 

·--.. -·-·--------------·-···---
Tam yetmez- Normal 
lik gösteren % olgular % 
olgular ·-----·---· ..... 

0-14 31 57.40 25.3 37.54 284 

--·--· ··--- ···-- -----
15-44 15 27.78 294 43.62 309 

----····-·-····---·---·-·--·-··----
45 ve 8 14.82 127 135 

__ u_·z_e!ı_· -·-------· ---···--------- ---· 
Toplam 54 1oo.oo 674 ıoo.oo 728 

--·---------·-·--·--------·--
0(=0.05 

Tablo ll in sonucuna göre erkeklerde yaş grupları arasında tam 

yetmezlik görülme sıkhğl. açısından fark bulıındu. Erkelelerde tam yet­

mezlik görülme sı.klığl., 0-14 yaş grubunda diğer yaş grupl.arwdan daha 

yüksekti, 

Yaş grupları.na göre kadınlarda tam yetmezlik görülme sıklığı., 

0-14 yaş grubunda % 1.94, 15-44 yaş grubunda % 1.75, 45 ve üzeri yaş 

grubunda % 1.47; ara şekil. görülme sıklığı 0-14 yaş grubunda % 5.43, 

15-44 yaş grubunda % 4,26, 45 ve üzeri yaş grubunda % 3.68 olarak bu·­

lundu (Tablo 12). 
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' Tablo 12: Kadm denekle ri n G6PD akti.vitesi ve yı;ı.ş gruplar2na gl:lre dağ:,b.ın:ı. 

---··---
G6PD 
Aktivitesi 

Tam yetmezlik 
gl:lsteren 
olgular 

Ara şekil 
gl:lsteren 
olgular 

--··------------·--· 
Yaş Grubu 

-----------··--·-----
0-14 % 15-44 

5 1~94 7 

14 5.43 17 

% 45 ve ' % 
üzeri 

1.75 2 1.47 

4.26 5 3.68 

Toplam 

14 

----·--·------------·---· 
Normal 
olgular 239 92. 6.'3 :375 9.3.99 129 94.85 7 4:3 

---·-----·----· 
Toplam 258 ,l 00,00 .399 1oo.oo. 1.:36 100,00 793 

---------------·---------------
Tam yetmezlik gl:lste ren 14 kadın olgunun % 35. 71. i 0-14, % 50.00 

si 15-44, % 14.29 u 45 ve üzeri yaş grubunda olup, b:i.rbirleri ile karş:ı.·­

laştJ..rl.ldlğ2.nda aralarında istatistiksel olarak fark bu1unaınadı(Tablo 13). 

Tablo 1.3: Kadın denekıerin G6PD aktivitesi. ve yaş g:ruplarına gl:lre dağl­

lımı 

·---------------·-·"----------------------·-----· 
Yaş Grubu G6PD Aktivitesi Toplam 

Tam yetmez­
l.ik gl:lsteren % 

______ ,_...;o:.:l::.ı;g,;U:::l;;;;a::.r _____ _ 

0-14 

15-·44 

45 ve 
üzeri 

5 35.71 
~--.. ---.. ---·--

7 so.oo 

2 1.4.29 

----------
Toplam 14 100~00 

------·-- ---.,--2 2 
o( =0,05 Xl=0,045 x2=0,023 

~--=---·----·--·· Normal veya 
ara şe ki 1. gl:ls-· % 
teren olgular---·----

253 32.48 258 

------·--· .. ---·-----
392 50.32 399 

·-----·-------
134 1.7 .20 1.36 

----------------------· 
779 100.00 793 
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Ara şeki.l gösteren 36 kadın olgunun % 38.89 u 0-14, % 47.22 si 

15-44, % 1.3.89 u 45 ve üzeri yaş grubunda olup, birbirleri. ile karş:ı.laş­

tırıldığında aralarında istati.stiksel olarak fark bul:unınad:ı. (Tablo 14). 

Tablo 14: Kad:ın denaklerin G6PD aktivitesi ve yaş gruplarına göre dağılım:ı. 

G6PD Aktivi.tesi 
Yaş Grubu -------~----------~~--~----~---------------Ara ş eki ı N or ınal veya tam 

Top le m 

gösteren % yetıııe.zlik gös-
_______ ..;o::.:l:ıgu=l::a:::r:.-.--.. --------""'t,;;.er:.e::.:n::...;o::.:l:ıgu=l::a:::r. ______________ _ 

0-14 14 .38.89 244 32.23 258 

15-44 17 47.22 .382 50.46 399 

------- ---·--·--·--·---·--····---------·--
45 ve 
üzeri 5 13.89 131 

·-- --------·----------
Top1.am .36 ıoo.oo 757 

17.31 136 

·----·---··-
1.00.00 79.3 

-------------·------·---
2 
~=0.071 

Kadı.nlarda GGPD ye·tmezliği görülme sıklığı 0-14 yaş grubunda 

% 7 • .36, 1.5-44 yaş grubunda % 6.02, 45 ve üzeri yaş grubunda % 5.15 ola·-

rak saptandı .• Yaş grupları kadın'larda yetmezlik görülme s:ı.klığl. açı.sın-

dan birbirl.eri ile karşılaşt:ı..r:ı.ld:ığ:ı.nda aralarında istatisti.ksel olarak 

fark bu1unmad:ı. (Tablo 15). 

r ! 

i 
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Tablo 15: Kadı.n de.neklerin G6PD akt:ivjtesi ve yaş gruplarına göre da~-

Yaş Grubu 

0-14 

l:ı.mı. 

Yetmezlik 
gösteren 
olgular 

19 

--·-·---·--· 
G6PD AktiVitesi Toplam % --·--·--------
% Normal % 

olgular 

·---·-----------·-· 
239 94.64 258 ıoo.oo 

--------·----·---------·--·-----·---··--·----
15-44 24 6,02 .375 903.98 399 ıoo.oo 

-----·--·-.. ---------·------·--·-·--·--------.. -------·--- .. -
45 ve 
üzeri 

7 5.15 129 ___________ , __________ ---·---
Toplam 50 6,31 743 

0(:0,05 X~:0,31l 

94.85 1.36 100,00 

----
93.69 793 1.00.00 

-··-· 
2 -:E;x =0.858 P> 0.05 

Tablo 1..3, ·tablo 14 ve tablo 15 deki sonuçlara göre kadı.n1arda 

yaş grupları. arası.nda yetmezlik, tam yetırezl:lk ve ara şekil görülme sı.k-

lığı açısı.ndan :fark bulunmadı. 

Antalya il merkezinde oturan 1521 deneğin G6PD aıctivitesi ve ai.le 

kökenine göre dağ:ıhmı tablo 16 da gösterilmiştir. 

r 
! i 
! ;' 
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Tablo 16: Deneklerin G6PD aktivitesi ve aile kökeni.ne ğöre dağ:Llımı 

Aile Kökeni. 

Merkez ilçe 

-
Serik 

Manavgat 

Alanya 

Gazipaşa 

-
Gündoğmuş 

Ak seki. 

Kumluca 

Yetmezlik 
gösteren 
ol lar 

47 

1.3 

o 

1. 

o 

o 

o 

o 

G6PD Aktivitesi 
·-------· 

% 

45.19 

Normal 
olgular % 

49.10 

Toplam 

743 
--·----·-----

12.50 67 80 
---------·---·-------
o.oo 28 1.98 28 

0.97 9 o.64 lO 

o.oo 12 0.85 l2 

o.oo lO 0.71 10 

o.oo 36 2.54 36 

o.oo .38 2.68 .38 
·------·-----

Elma lı 

-· 
Korkuteli 

Finike 

K aş 

--
Antalya 
dışı 

Toplam 

.3 2.89 

1.7 16 •. 35 

3 2.89 

o o.oo 

20 19.23 

104 ıoo.oo 

20 1.41. 23 

4.87 86 

5 0.35 8 

1.3 0.92 13 

414 29.22 434 

1417 1oo.oo 1521 

1. 
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Yetmezlik gösteren 104 olgunun% 80.77 si Antalya kökenli ve 

% 19.23 ii Antalya d:ı.şı kökenli olup, aralanndaki fark istatistiksel o­

larak önemli bulundu (Tablo 17). 

Tablo 17: Denekleri.n G6PD aktivitesi ve aile kökenine göre dağJ.l:ı.IIIJ.. 

----
G6PD Aktivitesi ·----·--- ----.... ---~--··-· 

Aile Kökeni Yetmezlik % Normal % Toplam 
gösteren olgular 
olgular 

Antalya 84 80.77 100.3 70.78 1087 

Antalya 20 19.2.3 414 29.22 434 
d:ı.ş:ı. 

Toplam 104 ıoo.oo 1417 ıoo.oo 152:1 

·-----
2 

<X=0.05 X =4.745 p <0.05 

Buna göre G6PD yetmez:Liği Antalya kökenli denekler aras:ı.nda % 7. 7.3 

(84/1087) ol.up, Antalya d:ı.şı kökenli deneklerdekinden % 4.61 (20/4:34) 

daha yi.lksektir. 

Antal.ya İl Merkezinde oturan 1521 deneğin 335 inde anne-baba ara­

s:ı.nda akrabalık bulunduğu saptand:ı. (% 22.02) .Akraba evli li ği ne rastl.anan 

olgularda G6PD yetmezliği. s:ı.kl:ı.ğ:ı (% 11.34) akraba evliliği görülmeyen 

olgul.ardan (% 5.56) yi.lksek ve aradaki fark istatistiksel olarak önemli 

bulundu (Tablo 18). 

'if 
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Tablo 18: Denaklerin G6PD aktivitesi ve akrabs evlillğine rastl.anma sık-

lığına göre dağJ.lımJ. 

--------- --- ----------·----
G6PD Akraba Evliliği · Toplam Aktivitesi 

-----~---·--·---~---·-Yetmezlik· 
Olmay~~----1;__ _____ _ 

gösteren 
olgular 

Normal 
olgular 

Toplam 

38 

297 

···---------.. -
.335 

ll.34 66 5.56 104 

88.66 1.120 94.44 141.7 

--·-···-·-----·--- -----
1oo.oo 1186 1oo.oo 1.521 

-------·----·-·-----··-------··-·----------·--·--------·-
<><.=0.01. 

2 
X =13.687 

Yetmezlik gösteren 1.04 olgunun 1.1 ini.n çeşitli oksi.dan faktörle-

re bağh olarak heool:i z geçirdiği saptandı. Heıııoliz geçirdiği. saptanan 

olgu'larJn tllmü tam yetmezl:l.kli. olup, ara şekil gösteren olgularda geçi-

rilmiş hemolize rastlanmadı. Hemol:lz görlilme sıklJ.ğJ. açısından tam yet-

mezlik ve ara şekil. gösteren olgular arasındaki fark istat:i..st:i.ksel ola­

rak öneııü.i bulundu (Tablo 19) • 

Tablo 1.9: Yetmezl:l.kli denaklerin çeşitli eksidan faktörlere bağlı olarak 

hemol:i.z görülme SJ..klJ.ğına göre dağJ.1ımı 

-·---·-------·------------- -·--------·--· 
G6PD Hemolitik ____ ., ___ Atak Toplam % 
Aktivitesi _ _E!:çiren % Geçirmayen % 

Tam yetmezlik 
---------

gösteren ll 16.1.8 57 8.3.82 68 100.00 

_2lgular -·-----
Ara şek :il 
gösteren o o.oo 36 ıoo.oo 36 100.00 
olgular --------·-·· --
Toplam 1.1 10.58 93 89.42 104 ıoo.oo ____________ ,. ___________________________ ;, 

1' 
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Tam yetmez1.ikli 54 erkekte hernaliz görülme s:ı.khğı % 20.37 bulun-

mas:ına karşın, tam yetmezlikli 14 kadında geçi.rilmiş hemol.ize rastlanma-

dı. Hemoliz görülme s:ıklığı aç:ıs:ından tam yetmezli.k gösteren erkek ve ka-

dın olgular arasındaki fark istatistiksel olarak önemsiz bulundu(Tablo 20). 

Tablo 20: Tam yetmezlik gösteren denekıerin hemoliz görülme s:ıkl:ığı ve 

cinsiyete göre dağ:ıl:ım:ı. 

-------·-- -------·-------
Cinsiyet -·-·-· ·-· Hemolitik atak Toplam % 

Geçiren % Geçirmeyen % 

Erkek 1.1 20.:37 4.3 7.9.63 54 100.00 

-----
Kadın o o.oo 14 100.00 14 100.00 

~ 

Toplam ll 16.18 57 8:3.82 68 1oo.oo 

-- ----·-
01..=0 .05 Phesap=0 •06 p )'0.05 

Buna karşın tüm yetmezlikli olgu'lar göz önüne alJ.narak incelen-

diğinde;yetmezlikli erkek denaklerde hemelizin yetmezlikli kad:ın denek­

lerden daha faz:ıa olduğu görüldü (Tablo 21). 

Tablo 21: Yetmezli.k gösteren denaklerin hemoli.z görülme sıkl:ı,ğı ve cin-

siyete göre dağıl:ı.mı 

·--------
Cinsiyet 

Herolitik atak 
...... ----·-----·-

Geçiren % 
----~------

Geçirmeyen % 
Toplam % 

Erkek ll 20.37 4.3 79.63 54 1oo.oo 

Kad:ı.n o o.oo 50 1oo.oo 50 100 .oo 

Toplam ll 10.58 9.3 104 1oo.oo 

C>( =0 .05 

]', 

,[ 

i ı 
•ı i ,, 

r 

l
i' 
i ,, 

/ii 
H 
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ll olguda geçiri lıniş he mo li z:!.n kl:i ni k görünümlerinin dağ:ılJ.mı 

tablo 22 de gösterilmişt:!.r. 

Tablo 22: Hemolizin klinik görünümlere göre dağılıını 

---·---------------···-----·-··---·---------- ·----·-·-·----------
Hemol:i zin kl:!nik görünümü Olgu say:ı.sı % 

----.. --.. ·----·----··-·--.... ----------.. ·---------·-
Favizm 6 54.55 ______ .. ______ , ___ ,, ______________________________ _ ·---
Kombine şekil. (:f'avizm+ilaca bağll. 
hemoliz) 

27.27 

-·--··---·--··----·-----------------·------------------·-----------
İlaca bağl:ı hemli.z 1 9.09 

ofllo-- ·-·--·--------.. ----------·-------·---·-·-------------

Enfeksiyona bağl:ı. hernaliz ı 9.09 

--------------------··--·--··------·-----------------
Toplam ll. 1oo.oo 

ll olgudan 9 unda favizme rastland:ı. Favizm istatistiksel. olarak 

önemli. bulundu (Tablo 2:3). 

Tablo 23: Klinik görünüm olarak favi.zm: 

-----·--------------------·-··---.. ----------------·-----,-
Favizm Olgu sayısı % 

,_ __ ., ___ . ___ , __ , ______________ ,_, ___________________ _ ·-----
Geçiren olgular 9 81.82 

----·--------
Geçirmeyen olgular 2 1.8.18 

--.. ----·----·-·-·----------··--------
Toplam ll ıoo.oo 

----------
«=0.05 

2 
X =4.455 p<o.o5 
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Tablo 22 ve tablo 2.3 Un sonuçl.an.na göre henx:ılizin klinik görü-

nümleri içinde en sJ.k favizme, daha sonra SJ.rBSJ.yla kombine şekle (favizm+ 

ilaca bağlı he mo1iz) ve ilaç ve enfeksiyona bağlı heınoli ze rastlandı. 

B- KANT[TAT1F ÖLÇÜMLERE AİT VERİLER 

Floresan spot test ile G6PD yetmezliği saptanan Antalya kökenli 

70 olguya ai.t veri.ler tablo 24 de toplu halde gösterilmiştir. 

Tablo 24: G6PD yetıoozlikli deneklere ait değerler (o1gular G6PD akti.vi te-

lerine göre s:ı..ralanm:ı.ştı r) 

----~-~,.·-~-----·-··~---------------··------------------·------··--·---·------·-

Dene k Aile Hemelizin G6PD 
s:ı.ra Seks Yaş kökeni klinik görünümü aktivi.tesi 

_l!.Q__. ··--·-·· --····· -----··- ----·--------· IU/gr Rb 

ı K o Antalya 0,00 
2 E 2 Serik o.oo 
.3 E 4 Serik 0,00 
4 E 5 Antalya 0,00 

5 E 9 Antalya Favizm o.oo 
6 E 1.0 Antalya Favizm+İlaca bağl:ı hemol:i z o.oo 
7 E 10 Antalya Favi.zm o.oo 
8 E ll Antalya o.oo 
9 E 14 Alanya Favizm o.oo 

10 K 23 Antalya o.oo 
ll E 38 Antalya o.oo 
12 E ll Antalya Favizm 0.0.3 
1.3 E 46 Antalya 0.0.3 
14 E 9 Antalya Enfeksiyona bağl:ı. hemoUz 0,04 
15 E 7 Serik o.o6 
16 E 10 Antalya İla ca ba ğl:ı. hemoliz 0,07 
17 E 44 Antalya 0.07 
18 E o Serik 0.09 
19 K 31 Antalya 0,12 
20 K 2.3 Antalya 0,16 
21 E 25 Antalya Favizm o.ı8 

22 K 28 Serik 0,18 
23 E 10 Serik Favi.zmdlaca bağlı he mo li z 0,19 
24 K o Antalya 0,21 
25 E 55 Antalya 0.21 
26 E 5 Antalya 0.2.3 
27 E 25 Antalya 0,2.3 
28 E :30 Korkuteli 0,2.3 
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29 E ll Antalya 0.25 
30 E 3 Elınal:ı. 0.29 
31 E 3 Antalya 0.29 
32 E 3 Antalya 0.32 
33 E 27 Korkuteli 0.32 
34 E 29 Fi.nike o.36 
35 E 14 Serik Favi.zm·+-İlaca bağlı. hemo1iz 0.38 
36 E 28 Korkuteli 0 • .39 
37 E 6 E1mall. 0.40 
38 K 6 Antalya 0.40 
39 K 61 Korkute1i. 0.40 
40 E 32 Fi.ni.ke 0.45 
41 K 54 Korkuteli 0.47 

42 E 5 Serik Favizm 0.48 
43 K 30 E1malı ı. 74 

44 K .38 Serik 1.88 

45 K 7 Serik 2.08 
46 K 31 Serik 2.21 

47 K 31 Antalya 2.56 

48 K 34 Antalya 2.68 

49 K 50 Antalya 2.74 
50 K 3 Antalya 2.78 

51 K 43 Antalya 2.85 
52 K 33 Serik 2.86 

5.3 K 31 Antalya 2.99 
54 K o Korkuteli 3.05 

55 K 50 Antalya 3.10 

56 K 42 Antalya 3.12 

57 K 64 Antalya 3.17 
58 K .38 Korkuteli 3.18 

59 K 7 Antalya 3.20 
60 K 14 Antalya 3.38 
61 K 12 Korkuteli 3.45 
62 K 60 Finike 3.56 
6.3 K 14 Korkutel:i 3.59 
64 K 19 Antalya 3.74 
65 K 54 Korkuteli 3.80 
66 K 5 Antalya 3.86 
67 K 27 Antalya 3.89 
68 K 21 Antalya 4.18 
69 K 35 Antalya 4.19 
70 K 2l Serik 4.27 
Ort + SD <70 

------
(?(:-) G6PD ekti. vi telerine ait ort:!:sn değerleri tablo 26 da verilmi.ştir. 

Not: Denek s:ı.ra no l-42 ares:ı.nda olanlar tam yetmezlikli., 4:3···70 ara-

s:ı.nda olanlar ara şekil gösteren olgulard:ı..r. 
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Floresan spot test :ile G6PD aktivitesi normal bulunan zorunlu 

heterozigot 1.0 kadına ait veriler tablo 25 de toplu hal.de gösteri.lmişt:ir. 

Tablo 25: Floresan spot test ile normal aktivite gösteren zorun:ıu hete-

rozi.got deneklere ait değerler 

Dene k 
sıra 

no 
Seks Yaş 

ı K 22 

-----
2 K 60 

-~------· 

J K 19 

4 K 65 
--------· 

5 K 2.3 

6 K JO 

7 K 24 

Aile kökeni 

Antalya 

Antalya 

Antalya 

Antalya 

Antalya 

Antalya 

Antalya 

---------·------" 
8 K 2.3 Antalya 

---- ·--·-· 

9 K 29 Antalya 

lO K .35 Antalya 

G6PD 
aktivitesi 
IU/gr Hb 

4.70 

5.13 

5. 36 

5.55 
---------

5.90 

6.22 

6.59 

6.73 
--------------

7o02 

7.08 

------·----------------------------·-----

Ort ± SD 

·?'; G6PD aktivi.teleri.ne ai.t Ort SD değerleri tablo 26 da veril·-· 

miştir. 

:! 

'i 
1 
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Tablo 26: Yetmezlik gösteren ve zorunlu heterozigot olan denaklerde erit-

rosit G6PD aktiviteleri Ort t SD değerleri 

----------------------· 

Tam yetmezlikli o1gular 

(n=42) 

Ara şeki.I gösteren olgular 

(n=28) 

Zorunlu heterozigot olgular 

(n= lO) 

G6PD ·Ak·Üvi.tesi -----­

(IU/g Hb ) 

Ort, 

SD 

cv 

Ort, 

SD 

cv 

Ort. 

SD 

cv 

0.179 

0,161 

89.944 

3.146 

0,679 

21.58.'3 

6,028 

0,8.30 

1J.769 
--------··------------·---------------------· .. -·--"'' 

Fl.oresan spot test ile tam yetmezli.kli. bulunan 3.3 erkek ve 9 ka-

dına ait G6PD aktiviteleri 0,00 IU/g Hb ile 0,48 IU/g Hb aras:ı.nda(Tablo 

24), ortalama 0,179 t 0,161 IU/g Hb olarak bulundu (Tablo 26), 

Floresan spot test ile ara şeki.l gösteren 28 kad:ı..na ait G6PD ak-

tivitel.eri 1.74 IU/g Hb ile 4,27 IU/g Hb aras:ı.nda (Tablo 24), ortal.ama 

3.146 t 0,679 IU/g Hb olarak bulundu (Tablo 26), 

Floresan spot test ile normal aktivite gösteren 10 zorunlu hete-

rozigot kadl.na ait G6PD aktiviteleri 4.70 IU/g Hb He 7,08 IU/g Hb arasln­

da (Tablo 25), ortalama 6,028 ± 0,830 IU/g Hb olarak bulundu (Tablo 26). 

Bu sonuçlara göre floresan spot test ile tam yetmezl.ik gösteren 

olgularJ..n tümü, ara şekil gösteren olgulardan G6PD aktivi.teleri 1.74 IU/g 

Hb :!le 4.27 IU/g Hb arasmda olanlar yakalanabildi, 

G6PD yetmezl:!.ği saptanan 70 olgunun ortaJ.aıııa eritrosit enzim ak-

tivitesi ve a:!.le kökenine göre dağıl:ı.ml tablo 27 de gösterilmiştir. 
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Tablo 27: Yetmezlikli denekıerin eritrosi.t G6PD aktiviteleri Ort ± SD 

değerl.eri ve aile kökeni.ne göre dağJ.l:ı.m:ı. 

-----·---·-------
Aile kökeni 

Merkez ilçe 

Tam yetmezlikl:! olgular 

(n=24) 

Ara şekil gösteren olgular 

(n=l6) 

Diğer ilçeler 

Tam yetmezlikli olgular 

(n=18) 

Ara şekil gösteren olgular 

(n=12) 

G6PD aktivitesi 
(IU/g Hb) 

Ort, 0,118 

SD 0,124 

CV 105.085 

Ort, :3.277 

SD 0.537 

CV 16,:387 

Ort, 0,261 

sn 0.171 

cv 65.517 

Ort, 2.973 

SD 0.824 

cv 27.716 
·--·-----·-

Ai.le kökeni merkez ilçe o'lan tam yetıııedlik1i 24 denekte ortalama 

enzim aktivitesi 0,118 ± 0.124 IU/g Hb olarak bulundu (Tablo 27). 

Aile kökeni diğer i.1çeler olan tam yetmezlikli 18 denekte ortala-· 

ma enzim aktivitesi. 0.261 ± 0.171. TU/g Hb olarak bulundu (Tablo 27). 

Aile kökeni merkez ilçe olan tam yetmezlikli olgulann ortalama 

enzim aktivitesi, aile kökeni diğer ilçeler olan tam yetırezli.kli olgulann 

ortalama enzim aktivitesinden daha düşüktü ve aralanndaki fark istatis­

tiksel olarak önemli bulundu (Tablo 28). 

:1 

i: 
]!i 
~' 1 

' 

l! ,, 
1.1 

ı 

l! 

li i: '. 
' 

li 
!ı 

1 
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Tablo 28: Tam yetmezlik gösteren denaklerin ai.le kökeni ve ortalama e·-

ritrosit G6PD aktivitesine göre dağl.lım:ı. 

G6PD aktivitesi 

(IU/gr Hb) 

Merll:.e:ı: ilQe Diğer il.çeler 
··------

ort. 

SD 

n 

o.na 

0.124 

24 

t=3.04 

0.261 

0.171 

:ıs 

·----·-

A:i.le kökeni merk e :ı: ilçe o le n ara şekil gösteren 16 denekte orta-

lama enzim aktivitesi .3.277 ± 0.537 IU/g Hb olarak bulundu (Tablo 27). 

Aile kökeni diğer :i.lçeler olan ara şekil gösteren 12 denekte 

ortalama enzim akt:i.v:itesi 2.970 ± 0.828 IU/g Hb olarak bulundu(Tablo 27). 

Aile kökeni. merkez :ilçe olan ara şekil gösteren olgulann orta-

lama enzi.ın aktivitesi, aile kökeni diğer ilçeler olan ara şeki.l gösteren 

olguların ortalama enzim aktivite si :i le karşılaştırıldı.ğında, aralarında 

istatistiksel olarak fark bulunmadı. (Tablo 29). 

ij 
1 

ı 
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Tablo 29: Ara şekil e;österen denaklerin aile kökeni.ne ve ortalama erit-

rosit G6PD aktivitesine göre dağıll.ml. 

---·---------
G6PD aktivitesi 

(IU/gr Hb) 

Ort. 

SD 

n 

Merkez ilçe 

3.277 

0.5:37 

16 
·-·------·-------

p>0.05 

Diğer Hçeler _., .. __ ':"' _______ . 
2.973 

0.824 

12 

Floresan spot test ile tam yetmezlikli bulunan 42 olgunun erit-

ros:it enzim aktivitesi ve eksidan faktörlerin neden olduğu hemelizin gö-

rülme durumuna gi5re dağllıın:ı. tablo .30 da göste.ri1miştir. 

Tablo 30: Tam yetmezl:i.kli denaklerin eri.trosi.t G6PD aktivi.teleri Ort±SD 

değerleri ve hemoli.z görü'lme durumuna göre dağJ.lllDl. 

Hemoliz görülen olgular 

(n= ll) 

Hemoliz görülmeyen olgUlar 

(n=31) 

o< =0.05 tal.:30 P> 0.05 

G6PD Aktivi.tesi 

(IU/g Hb) 

Ort. 

SD 

0.125 

0.167 

cv 133.600 

Ort. 

SD 

0.199 
0.156 

cv 78.392 

\1 

1 

[ı 
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Hernaliz görülen tam yetmezlikli ll denekte ortalama enzim akti··· 

vitesi 0.125 ± 0.167 TU/g Hb olarak bulundu (Tablo 30). 

Hemol:!z görülmeyen tam yetmezlikli .31 denekte ortalama enzim ak-

tivitesi 0.199 ± 0.156 :W/g Hb olarak bulundu (Tablo 30). 

H8 moliz görülen tam yetmezlikli olguların ortalama enzim aktivi-

tesi, hernaliz görülmeyen tam yetmezl.ikli. olguların ortalama enzim akti·-· 

vi te si :il e karşılaşt n•ı.ldığında, araları.nda i st at istiksel olarak fark 

bulunmadı. (Tab:ıo .30). 

Floresan spot test ile tam yetmezlikli bulunan 42 olgunun er:i t-

ro sit enzi.m aktivitesi ve cinsiye te göre dağılımı tablo .'31 de gösteri ı-

miştir. 

Tablo 31: Tam yetmezlikli. denaklerin eritrosit G6PD aktiviteleri Ort:!:: SD 

değerleri ve Cinsiyet e göre dağıl:ı.JDJ. 

Erkek olgular (n=:3:3) 

Kad:ı.n olgular (n .. 9) 

Z=0.6.30 

·----R--~-·--·----·~--

p > 0.05 

G6PD Akti.vi.tesi 

(IU/ g Hb) 

Ort. 

SD 

0.169 

0.158 

CV 9.3. 491 

Ort. 0.21.6 

SD 0.1.7.3 

cv 80.093 

Tam yetmezlikli :33 erkekte ortalama enzim aktivitesi 0.169 ± 0.158 

IU/ g Hb olarak bJ1l.undu (Tablo 31). 

Tam yetmezlikl.i 9 kadında ortalama enzim aktivitesi 0.216± 0.173 

. i! 
fı 

ı ı 

!'i 

ıl 
1

':1 
ı 

ı ı ,,, 

Iii ı ı: 
ıl 
jl 

i 
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IU/ g Hb olarak bulllndu (Tablo 3Jı ) • 

Taın yetınezlikli erkeklerin ortalaıne enzi ın akti.vitesi, taın yetınez·­

l.ikli kadınlsrın ortal. ama enzim aktivitesi ile karşılaştı.rıl.dığında, ara­

ları.nda istati.stiksel olarak fark bulunmadı. (Tab:lo 31.). 

ı 
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TARTIŞMA 

Birçok toplumda önemli bir sağlık sorunu olan G6PD yetmezliği.nin 

tam.sJ.. için çeşitli tarama testleri gelişti.rilmişti.r. Bi.z Antalya il mer­

kezi ve köylerinde G6IID ye·tmezl:iği. prevalansJ..nı saptamak için Beutler'in81 

floresan spot testini kullandık. Bu test i.çin kan örnekleri EDTA, heparin, 

ASD (asit-sitrat-·dekstroz) ve AFD (asit-fosfat-dekstroz) gibi antikoagU­

lanlar ile a1J..nabili.r87 • Fakat bi.z tarama için kan örneği alJ.nmasında ve 

bu örnekl.erin laboratuvara naklinde kolayll.ğ:ı nedeni.yl.e filtre kağıtlerı-

87 88 89 ~ 
nı (Whatman No 1) terc:l.h ettik ' • • Parmak ucundan fUtre kagıtlarına 

emdiril.en kan örneklerinin plastik, kaı;akl:ı kUçük tüpler içinde ve aşı na-

kil kutusunda test edi.linceye kadar saklanmas1, kuruyan bu kan örneklerin­

de SJ..caklığa bağlJ. enzi.m inaktivasyonunu miniınuma indirerek yalanc:ı. (+) 

sonuçların çıkmaaını engel.leö.i 89 • 

Kitle taramasJ.nda fl.oresan spot testi tercih etmem:l.zin nedenl..eri 
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şunlardır: 

1·- Ekonomd.ktü. Bugünkü fiatlarla 500 te_ste y~_te.o.ek kadar.re.alı:­

siyon karışımı.nın maliyeti ot11Z bin TL civ~rındadır. 

2- Uygulaması basit olup, kısa sürede sonuç verir5,GB • 

. 3·- Reaksiyon karı.şımı. uzun süre stabi.l kalır (·-20°C da yaklaşık 

-
.3 )sı 

ay • 

4- Bekle mi ş kan örnekleri ile çalışılabili.r.Antikoagülan kullanı.­

.larak alınan kan örnekleri.nin +4°C da 21 gün veya 25°C da 5 gün süreyle 

saklandı.ğı takdirde herhangi bir aktivite kaybına uğramad:ığ:ı. :!.leri sü­

rülmüştür87. Kurutulmuş kan örneklerinde :!.se enzimin +4°C da 5-40 gün 

stabil kald:ı.ğı bi:ld:!rilmiştir89 • Lowe ve arkadaşları91· heperinize tam 

kan örneklerinin .30°C da 8 gün stabi.litesini korudu€;'1lnu, Solem ve arka­

daşları89, kurutulmuş kan örneklerinde saklama koşullarına dikkat edil­

meden ancak .3-4 hafta sonra % 10 oranında yalancı (+) sonuç bulunabi.le-

ceğini beli.rtmi.şlerdi.r. Bu çel:! şkili veriler karş:ı.s:ı.nda bi.z kurutulmuş 

kan örneklerini, örneğin al:ı.m.ş:ı.ndan itibaren en geç seki.z saat içi.nde 

o 
değerlendirdik ve normal enzim aktivitesinin +4 C da en fazla beşinci. 

güne kadar korunduğunu gözledik. 

5- Anemi ve hemoglooinin baskllay:ı.cı. etki sine karşı büyük öl.çüde 

kendini düzeltebilir. F1oresan spot testi.n tam kan veya kıarutulrııuş kan 

örnekleri n.e yap:ı.lııiası, NADPH :ı.n verdiği floresans şiddetinin hemoglo"· 

bin tarafından bir miktar baskılanmas:ına neden olur. Ancak bu yönteınde, 

NADPH ın verdiği floresans:ı. aktive etmek için kul1.anılan u. V. dalga bo­

yunun hemoglobinin maksimum abzorbsiyon band:ı.nın (Soret bölgesi) altl.nda 

kalması ve reaksiyon karışımının fi.ltre kağıtlar:ı.na daınlatılmas:ı. i.le bir 

m:i.ktar hemoglobinin NADPH dan kromatografik olarak ayr:ı.şmas:ı, heın:ıglobi.o 

nin bas.kılayı.oı etkisi ni. aza1tır5 • 81 • 

Anemik örneklerde, enzim miktarındaki azalmaya bağlı. olarak a-
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ç:ığa ç:ı.kan NADPH mi.ktarı. da azalacaktJ.r. Ancak örneğin hemoglobin içeri­

ğinin de ayn:ı. oranda azalm:ış olması ile bu durum dengeleni.r ve gözlenen 

floresans şiddetinde önemli bi.r değişi.lü:i.k olmaz5• 81 , 

Esen5çal:ı.şmaSJ.nda 500 yenidoğana ait kordon kan:ı.n:ı.n hemoglob:in 

düzeylerinin % lO g ile % 20,8 g aras:ı.nda değişmes:i.ne karş:ı.n, test so­

n~çl.annda belirgin bir enterferans gözlememiştir. 

6- Test sonuçlar:ı kantitatif aktivite ölçümleri ile iyi korelas-

yon gösterir. S:ı.f:ı.r, beş ve onuncu daki ka spotlar:ında gözlenen flore sans 

şiddetinin enzim aktivitesine bağ:ı.ml:ı. ve göreceli olarak değişmesi, sonuç­

l.ar:ın seınikantitatif değerlendirilmesine olanak verir5 • 92 , :Böylece tam 

yetmezlik, ara şeki.l, normal ve artmış aktivite gösteren olgular spot 

test ile ayırdedilebil:tr5,5l. 

D,S,Ö, kantitatif aktivitesi normalin% 25 :!nden az bulunan ol­

gular:ın (-), % 25·-65 aras:ı.nda bulunanların (:!:), 65-150 aras:ında bulunan-· 

larm (+) ve% 150 n:t.n üzerindekilerin (++) şek1inde değerlendirilmesini 

önermekted:ir14, Yap:ı.lan çalışmalar, floresan spot test sonuçlar:ı.n:ı.n kan­

t:i.ta·ti.f' test sonuçlan ile çok iyi korelasyon gösterdiğini. ve D,S,Ö, ta-

raf:ından önerilen değerlendirmenin spot test sonuçlanna da uygulanabi­

leceğini göstermiştir5 • 51• 60 • 61• 

7- Çok az mikt arda kan örnek .teri :ile çal:ı.ş:ı.labi ll r. Floresan 

spot testte kullan:ı.lan tam kan örneğinin hacmi sadece 20 ınikrolitredir 

5 •81 • Bu özellikle kitle tarama:tar:ı ve yen:i.doğan'lar üzerinde büyük avan­

taj sağlar80 • Test için filtre kağ:ı.tlar:ı.na emdiri.lerek kurutulınuş kan 

örneklerinin de kullanJ.labilmesi kitlelerin daha kolay taranabilmesine 

olanak verir89 • 93 • 94• 

Bütün bu avantajlarına karş:ı.n floresan spot testin G6PD yetmez-

l:i ğinin tanıs:ı.nda ik:i önemli dezavantaj :ı. vardır. Birinci si heterozigot-

lar:ı n, iki nci si ise yak:ı.n zaman içinde hemoli.tik atak geçirmiş ve ret :i.-
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külosit cevabı. heı;ıüz yatJ.şmallll.ş olan olguların tanıaıdır5 • 81 • 89 • İkinci. 

sorun özellikle ~ A-, varyantı.nda önem kazanır23 • 43 • 70, 87 .Bu varyantta 
~"'~ 

genç eritrosi'tlerin aktivitesi normaldir. Hemolitik olay dolaşımdaki ak­

tivitesi. azalmış yaşlı eritrositleri elimi.ne eder1 • 5 • Retikülosi.t cevab1 

ile ortalama eritrosit yaşının azalması, aktivitenin normal hatta normal­

dln yüksek bulunması.na neden olabilir1 • 5 • Ancak Gd B- varyarth.nda he mo-

liz sonrası. en genç hücrede bile aktivite çok düşük olduğundan, yetmez­

liğin tanı.sı.nda genellikle floresan spot test yeterl:!dir5,30,44. 

Heterozigot yetmezlik gösteren ol~larda değiş:!k oranlarda iki 

farklı hticre topluluğu vardır. Liyonizasyonun rastgel.e oluşu nedeniyle 

yetmezl:!kli ve normal hücreler arasındaki oran % O ile % 100 aras1.nda 

herhangi bir değerde ola bi li r 1 •9 • 45 • Böylece heterozi got bir birey ta ma-

men norma'l. veya yetmez:Ukli bulunabilir. Bu nedenle heterozi.got olgular 

tarama testlerinde ve hatta kantitatif yöntemlerde dahi kolaylı.kla göz­

den kaçab:ilir7 ,50,51,81,87 • 

Beutler ve Smith
81

•
102

, hemo1.1.zat kullam.lan yöntemlerde hetero-

zigotlar1 yakalamanın güç olduğunu, buna karşı lı. k intakt eri trosi.tlerl.e 

yapılan methemoglobi.n e:Lüsyon103 ve GGPD tetrazolyum sitekimyasal yöntem­

leri82 ile her hticrede enzim aktivi.tesini incelemenin mümkün olabileceği-

n:!. ileri sürmüşlerdir. 

Fai.rbanks ve arkadaşları 46 •
82 

yetmezlikli ve normal erkeklerin 

kanlarını. belirl:! oranlarda karıştırerek in vitro heterozigot kan örnek-

leri hazı.rlamışlardır. Bu örneklerde methemoglobin elüsyon ve G6PD tetra-· 

zolyum sitekimyasal yöntemleri ile çalışımler yapmışlar ve bu yöntemlerin 

% 2···5 oranında yetmezlikli hücre içeren heterozigotları yakalayabilecek 

duyarll'lıkta olduğunu ileri sürıııüşlerdir46 • 82 • Buna karşılık floresan 

spot testte heterozigotları. yakalayabilmek için, bu karışımın en az % Go 

oranında yetmezlikli eritrosit içermesi gerekti.ğini bi1dirmişlerdir46 • 82 • 

; l 
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Ancak bu araştJ.rmıacı.larl.n :f'lcresan spot testin duyarlıhğ1.n1. Gıi A- var-

yantl.na ait eritrositlerde incelemeleri gözden kaçmaması gereken bi.r 

noktadır. Bilindiği. gibi GdAkdeniz varyan:tl.nda yetmezllkli eritrosi·tle­

rin enzim akti.viteleri, Gd A- varyantJ.ndaki yetmezlikli erit ro si tlerin 

enzim aktivitelerinden çok daha düşüktür1 • Sanna ve arkadaşlan 47 , he-· 

terozigotlarda yetmezl.ikli hücre yüzdesi.nin enzi.m aktivitesi ile önemli 

derecede korelasyon gösterdiğ:i.ni vurgu1sm1.şlardl.r. Buna göre GdAkdeniz 

varyantında, Gd A-varysnt1iı:a oranla yetmezlikli eritrosit yüzdesi daha 

düşük heterozigotl.arın floresan spot test ile yakalanabilmesi. doğaldır. 

Bu çahşmaru.n esas olarak Antalya il merkezi ve köylerinde G6PD 

yetmezliği. prevalansıru.n beli.rlenınesi amacına yönelik olması nedeniyle, 

örneği mi zde normal enzi.m aktivi·tesi de ğerini saptamadlk •. Bu nedenle nor·-

malin yüzdesi. ol.arak i.:fade edemdi.ğinıiz tam yetmezlik ve ara şekil gös­

teren olgularıllllZl., D.s.ö. nün14 önerdiği ve :f'loresan spot test ile uyum 

gösteren yüzdeler ile karşılaştıramadl.k. Bununla beraber çalışmamızda 

floresan s pot testin duyarlılı.ğ:ı.nı şu şekilde yorumla ya bi. liri.z :Kan ti.t a-

ti:f ölçümler sonunda aktiviteleri o.oo :ru/g Hb ile 0.48 IU/g Hb arasın­

daki olguları tam yetmezlik, aktiviteleri 1.74 IU/g Hb ile 4.27 :ru/g Hb 

arasındaki olguları ara şekil olarak saptadl.k. Yani. aktiviteleri 4.27 

IU/g Hb den düşük olgulaı--da yalancı ( .•. ) sonuç gözleıııedik. Esen5 floresan 

spot test ile yetıııezli.kli hücre yüzdesi en az% 45 olan yenidoğan hete-

rozigoU.an yakalayabilmiştir. Bi.z yenidoğan dı.şı.ndaki yaş gruplarınJ. 

kapsayan denaklerde :floresan spot test i.le yakalayabildiğimiz en düşük 

aktivite gösteren heterozigot olguda bulduğumuz değerin, büyük olasJ.lık·­

la normal enzim aktivitesinin % 45 i nden daha düşük olduğu kam.s1.ndayı.z. 

X kromozomuna bağll. kah tJ.lan kazakterler içi.n, henti zi.got yetmez·· 

likli erkek yüzdesi bi.linen bir popülasyonda bulunması gereken (beklenen) 

he te roz:igot yüzdesi Hardy-Weinberg eş1.tl iğ:i.nden hesaplanabil.i r\ 
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2 2 
p +2pq+q =l. (Hardy-Weinberg eşitli ği) 

q = hemizigot yetmezlikli erkek yüzdesi. 

p = he ııı:l. zi. got normal erkek yüzdesi 

2 
p = homozigot normal kadın yüzdesi 

2pq = het erozi.got ye tmezli.kli kad:ı.n yüzdesi. 

2 
q = homozigot yetmezlikli kadın yüzdesi 

:İnceledi.ğimiz popülasyonda bu eşitliğe göre: 

a) Beklenen heterozigot yüzdesi: p=0.9258, q=0.0742, 2pq=O.l..'374= 

% 1.3.74 

b) Bulunan heterozigot yüzdesi: .'36/79.3= % 4.54 

c) Yakalanan heterozi.got yüzdesi: 4.54/1.3.74 =% 33.02 

Eğer beklenen heterozigotlar:ın hepsini floresan spot test :i.l.e 

yakalaın:ı.ş olsaydık, Antalya il merkezi ve köyleri.tıde G6PD yetmezliği pre-

valansı % 1.1.64 olarak karşım:ı.za ç:ı.kacaktı. Fakat floresan spot test ile 

prevalans:ı. % 6.84 olarak bulmsnuz, toplum taramasında heterozigotlar:ın 

yakalanmasında floresan spot testin yetersiz kaldığını gösterir. Bu ne-· 

denle bir toplumda G61'D ye·tmez1,j.ğinin prevalans:ı.nın belirlenıoosinde ss-· 

dece erkek denaklerin tarsnmas:ı. ve prevslsns değeri olarak da sadece he-

m:!zigot yetmezl:l.kl.i erkek'l.eri.n yüzdesinin verilmesi dahe doğru olacaktır. 

Floresan spot test ile yaks1a<lığım:ız heterozigot olgulara ait 

en yüksek enzim aktivites:ini.n 4.27 :rJJ/g Hbbulunması yakslaysmsd:ı.ğınnz 

heterozigotlarm enzim ekti v:itelerinin büyük olss:ı.hkla daha yüksek ol-

duğunu ve normal fenotipe kaydJ.ğJ.nı düşündürür. Yetmezlikli erkek çocuğa 

sahip olduğu halde kendisi floresan spot test ile normal aktivite göste,.. 

ren lO zorunlu heterozigot kadında enzim akti.vi telerini n 4. 70 JJJ/ g Hb ile 

7.08 IU/g Hb arasında bulunması bu düşüncemizi destekler. 
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Esen5 500 kordon kanında yaptığJ. tararnada beklenen heterozigot­

lann % 25 ini yakalayabilmi.ştir.Yeni.doğanlarda erit ro ait yaşam sliresi·­

nin erişkinlerden daha k:ı.sa olmas:ı 5 •105 •106 ve bu özelliğin G6PD yetmez-

liği ile bi.rleşmesi yenidoğan heterozigotlarda yetmezli.kli eritrosit yüz-

desi.nde azalma ve dolaYJ.sıyla ortaleme enzim aktivitesinde bir artJ.şla 

sonuçlan:ı.r5 • 47. Böylece yenidoğan heterozi.gotlar normal :fenoti.pe kayar­

lar ve erişkinlere oranla daha :fazla yalancı (-) sonuç verirler. Yen:i.do­

ğan heterozigotlann tan:ıs:ı.ndaki bu gUçlük, Esen'in5 bize göre daha dü­

şük oranda heterozigot yakalayabilmesine neden olmuştur. 

Beutl.er81 s:ı.k aralıklarla al:ı.nan spot:ıar:ın incelenmesi. ile hete-

rozigotl.ann yaklaşık % 60 :ı.n:ı.n yakalanabileceğini bildirmiştir. 

Salem ve arkadaşları89 :fl.oresan spot test i.le % 42 oranında yaka-

lad:ıklar:ı. heterozigotlar:ı, ayn:ı. testte reaksiyon kar:ı.şım:ı.na maleimi.d 

(PGD inaktive eder) ekleyerek ve kan örneği toplamadan önce :filtre kağ:ı.t­

lar:ı.m .. amonyum stilfat solüsyonu ile satüre ederek % 70 oran:ı.nda yakal.a­

m:ışlard:ı.r. Yi.ne ayn:ı. araştırmacılar 104 grıiv:i.metrik yöntemle elde ettik­

leri yaşl:ı. eritreaitlerden haz:ı.rladıklar:ı hemolizatlar:ı. otomatik sistem­

de 0.5-·l.O daki.ka enkUbe ettikten sonra G6PD aktivi.tesi.ni ölçmUşler ve 

beklenen hete rozi.gotlar:ı. % 97 oranında yakalam:ı.ş:lard:ı.r. 

Yüksek hete rozigot yakalama yüzde le ri.n:i.n bildirildi ği bu çal.ışma-

larda ku.llan:ı.'lan yöntemleri, kendi. çal.ışınam:ı..zda uygulamad:ık, çünkü bu ça-

lışmalar küçük gruplar üzerinde yap:ılıııı.ş olup kitle taremalarında kulla-

nışlılığJ. başka araştırmac:ı.lar ta ra :fından desteklenmemişt ir. Bu nedenle 

gerek kitle taramasında gerekse kanti.tati.:f enzim akti vi.tesi ölçümünde 

n.s .ö.14 tarafından standardize edilmi.ş klasik yöntemlere bağl:ı. kaldJ.k. 

Deği.şik yaş gruplanndan olgular üzerinde çal:ı şan Hamamy ve Saeed 

:ıo7, heterozigotların% 35 ini yakal.ayabildikl.eriııi ve bu oranın, klinik 

olarak risk a.lt:ı.nda bulunan heterozigot yüzdesine çok yakın olduğunu bil·-
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dirmişlerdir. Enzim aktiviteleri normali.n% 30 undan düşük bulunan ol.gu­

lar~n, klinik olıırak risk altında olduğu kabul edilmektedirl,5,l4,5°. 

Esen5 kordon kanında enzim aktivitesi, ortalama olarak norııslin% 49 u 

civar~.nda olan olgulan. yakalay .. abilmi.ş ve bu nedenle floresan spot tes-· 

tin yetmezlikli erkeklerde olduğu kadar klinik olarak ri.sk altında bulu-

nan heterozi.gotlarm tanısında da değerl1 bir test olabileceğini ileri 

sürmüştür. 

D.s.ö.nün normal enzi.m aktivitesi olarak kabul ettiği değer 37°0 

da 12.1:!:2.09 IU/g Hb di.r3 • 44• Bu değer .'30°C a düze:ıtildiğinde123 8.83± 

1.53 IU/ g Hb olur. Buna göre klini.k olarak risk: altında bulunan gruplar·~ 

da G6PD kantitati.f aktivitesini.n 2.65 ± 0.46 IU/g Hb in altında olması. 

gerekir. Çahşmamızda kantitatif aktiviteleri o.oo IU/g Hb ile 0.48 IU/g 

Hb ara m. nda bulunan tam yetmezlikli olguları ve kantitatif aktiviteleri 

1.74 IU/g Hb ile 4.27 :IU/g Hb aram.nda bulunan heterozigotları floresan 

spot test n.e yakaladık. Bu durumda n.s.ö.nün normal kabul ettiği değere 

göre klinik olarak ri sk taşıyan tam yetmezlikll ve he te ro zigot olgular 

çall.şmam~zda da floresan spot test ile yakalanabilmiştir. 

İnce le diğimi z 728 erkeğin hiç bi. rinde (:!:) sonuç gözlenmedi .Yüreğir 

61 + ve arkadaşları. , floresan spot test ile bir erkekte (-) sonuca rastla-

d~.klarını ve bu olgunun elektroforetik olarak Gd B+ i.ls ayn~ mobiliteye 

sahip olduğunu bildirmişlerdi.r. Yine Yüreğir ve İsbir59 • 60 , Çukurova 'nın 

çeşitU yörelerinde yaptıkları. tararnada erkeklerin % .'3.8 i.nde (±) sonuç 

bulduklarını bildirmi.şlerdir. Daha sonra Aksoy ve arkadaşları 59 , normal 

enzim aktivitesi gösteren bu olguları, elektroforetik mo biJi telerinin ya·-

vaşlığı ve verdikleri bifazik optinnım pH eğrisi nedeni ile normal enzim­

den farklı, yeni. bir varyant olarek tam .. mlamı.şlardır (G6PD Balcali). 

Tablo .32 de bizim ve floresan spot ·test ile tarama yapmış baz:ı. 

araştırmacılar~n bulguları ve bu bulgulara dayanarak Hardy-Wei.nberg e-
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şitliğine göre hesapladığınn.z beklenen ve yakalanan lıeterozi.got yüzdel.e-

ri verilmiştir, 

Araşb.rımm:ı..zda ve Esen' in çal:ı.şmas:ı. nda 5 hiç bir olguda (++) flo··· 

resans gözlenmemesine karşın, Yüreğir ve arkadaşlan 61, iki olguda (.H) 

floresansa rastlad:ı.klarım. ve bu olguların kanti.tatif enzim aktivi.tele-

rini normali.n % 150 sinden fazla bu:J.duk:Jarım .. bildirmişlerdir, Bu du:ru-

mu Çukurova'da G6PD enziminin son derece heterojen bulunınasıyl.a açıkla-

ı d 61 
m:ı ş .ar :ı.r , 

Araştırmada Antalya il merkezi ve köyleri.nde prevalans:ı.m. % 6.84 

olarak saptadığ:ım:ı.z G6PD yetmezliği.nin oinsiyete göre dağılımı inoelendi.­

ği.nde, prevalans erkekler aras:ı.nd.a % 7.42 ve kad:ı.nlar aras:ı.nda % G.:n bu-

J.undu. Ara şekle sadece kad:ı.nl.arda rastland:ı. Yetmezlik gösteren erkek­

lerin hepsi, kadJ..nl.ar:ı.n % ı. 77 si tam yetmezlikli idi. Yöremizde yetmez­

lik görül.me s:ı.klJ..ğı her iki sekste bi.rb:irine yak:ı.ndı (p> 0,05), fakat 

tam yetmezl.ik görülme sıkl.:ı.ğ:ı. erkeklerde belirgin o:ıarak yüksekti (p(O,Ol). 

Bu G6PD yetmezliği.nin kah.tımım.n X e bağlı resesif' olmas:ı.43 neden:iyl.e 

beklenen bir durumdu. 

Bugüne kadar yöremizde G6PD yetmezliği prevalansına yönelik kap-

saml:ı. bi.r epidemiyolojik çalJ..şma yap:ı.lmamıştJ..r, Literatür taramasında 

Antalya 'nın baz:ı ilçeleri.nde yaşayan küçük topluluklar üzerinde herhangi 

bir örnekl.eme yöntemi uygul.anmaks:ı.z:ın yap:ı.'l.mış bazı çalJ..şmalar vard:ı.r. 

1968 de Aksoy ve arkadaşları54, Manavgat, Serik ve Boztepe yöre­

si.nde yaşayan 72 erkekte matilen mavi.si dekolori.zasyon testi i.l.e % 5.4 

oran:ı.nda yetmezlik sapt·amışt:ı.r. 

Sipahioğlu, methemogl.obin redliksiyon testi ile 1.966 da Alanya yö­

resinde bir etnik grupta % 4.3 57 ; 1967 de yine Alanya yöresinde kadınlar 

arasında % :31.4-.'37 .5, erkekler aras:ında % 25 • .3
10

; 1.976 da aynı yörede 

n ss % 20 ' oranında yetmezlik bulunduğunu yayınlam:ı..şh.r, 
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Tablo .32: Bu çahşma ve di.ğer çalışmalarda bulunan f'loresan spot test 

sonuç'lar:ı..: 

-Kaynak İncelenen Spot test sonucu Heterozigot ( % ) 
o lımlar .... i±L _.i!L _kL Bulunan Beklenen Yakalanan 

Bu Erkek 728 674 o 54 

çalJ.şma Kadın 793 743 .36 14 4.5 13.7 33. 

Toplam 1521 1417 36 68 

5 
Esen Erkek 264 257 o 7 

K ad m 236 231 <3 2 ı. '3 5.2 25. 

Toplam 500 488 3 9 

60 
Yüreğir Erkek 771 706 29 :36 

ve K ad m 1224 1125 6.3 36 5.2 15.4 34 
İs bir 

Toplam 1995 1831 92 72 

Mi.l.bauer Erkek :3847 3582 o 265 
ve ark,l27 KadJ.n 3597 3502 52 43 1.4 12,8 n. 

Toplam 7444 7084 52 308 

Aksu ve Erkek 46.3 461 o 2 
92 0.53 

Yanara·teş KadJ.n 287 287 o o o.o o. 

Topl.am 750 748 o 2 

Dow 88 Erkek 140 127 o 13 

ve ark. Kadın :1.35 133 o 2 o.o 16.9 o. 

Toplam 275 260 o 15 

Hamamy 107 Erkek 305 267 o 38 

ve Sa e ed 
Kad:ın 394 359 ? ? 7.4* 2l.ı'*" .35* 

Toplam 699 629 ? ? -------·-----· 

·* Yazarların kendi bulgularJ..dJ..r. Diğer.le r:i. veri le n f'lore san te st sonuç·­

larJ.na göre taraf:ı.m.zdan he sap:lanmışt:ı.r, 



Esen
5

, Mayıs 1985-'Ey:lül 1985 tarihleri arasında Antalya Doğuınevi, 
Fakülte Hastanesi ve SSK hastanesindeki yenidoğanlarden alı.nan 500 kor­

don kam.nda G6PD yetmezli.ğini erkeklerde % 2.65, kad:ı.nlarda % 2.J2 ve 

tümünde % 2.40 bulımıştur. Taraınada aym yöntemi. kullanmam:ı.za rağmen bu 

fark büyük o:ıas:ı lJ.kla şu nedenlere bağh. olebi:Iir: 

1- Araştırmam:ı.z Antalya il. merkezinden seç:i.l.en ailelerdeki ti.im 

bireylerde yap:ı..l.mıştır. Buna k:arş:ı..l.J.k Esen5 çahşmamnda Antalya 'yJ. 

temsil edecek: bir örnek seçmemiş ve ail.el.erin sadece bir bireyinde (ye­

nidoğanda) enzim aktivitesini değerl.end:i.rıııiştir. 

2- Yenidoğanlarda enzim aktivitesinin erişkinlerden daha yüksek 

olmas:ı.1 • 5 • 2 9•·30 • 34 nedeniyle heterozigot ol.gUl.ar:ı.n nol:'ınBl. fenotipe kay­

mas:ı. sonucu Esen'in çalı.şmas:ı.nda G6PD yetmezliği oram. biz:i.m bulduğumuz 

prevalansdan daha dUşilk bulunmuştur. 

Bugüne k:adar Türkiye 'nin çeşitU yerlerinde olasılı.kll. örnek se-

çim tekniklerine başvurmadan yap:ı.lan araşt:ı.rmalar yetmezliği.n en s:ı.k 

Çukurova bölgesinde olduğu kan:ı..s:ı.n:ı. uyand:ı.rabiH.r. Bu yörede Arapça ko­

nuşan E"ti TUrklerinde yetmezliğin s:ı.k:l:ı.ğ:ı % B.l.-11.4 aras:ı..nda bulunmuş­

tur51•56•59•60•95 • Türkmen, Ermeni., Çerkez, Gürcü ve yerli halktan olu­

şan topl.ul.uk:l.arda ise % 0.5 ile % .'3.7 aras:ı..nda değişen s:ı.kllk:ta bulun­

muştur5l, 60 • 95. Yüreğir ve :İsbi r 59 •60 • in 1984 de Çukurova 'mn dört fark­

l:ı.. bölgesinde yapt:ı..ğ:ı. araşt:ı..rmada erkekler aras:ı.nda % 8.4 oranında yet­

mezlik saptanmıştır. YUreğir60 , Say56 ve Akoğıu95 Eti TUr'ıı::ıe rinde yüksek 

Hb s sık:lığın:ı.. da vurgUlam:ı.ştır , Hb S ve G6PD genleri farkl:ı. kromo zoro­

lar üzerinde kal:ı.t:ılınak:la beraber, bi.rçok araşh.rmac:ı. G6PD yetmezliği. 

:i le orak hücre1.i. anemin:in organ iz maya yaşama şans:ı vermek için bi ra rada 

bulunduğu görüşünded:ir64 •96 • 97 •98
• 

Çukurova, 

'1 kt d:ı. 56,59 .unına a .r • 

Türkiye'ni.n birinci derecede sıtma bölgesi içinde bu-· 

GGPD yetmezlikl:i. bireylerde sıtma enfestasyonuna kar-

J
'·, _________ ___;_ ____ ....... ,;: ·, 
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şı koruyucu fenomenin, etkeni.n pl.azmodyum falsiparum olduğu durumlarda 

meydana geldiği. bildiri1miştir12 • 62 • 64• 78 • 99 • Buna karşın Türkiye'deki 

sıtma enfestasyonlai'l.ndan daha çok plazmodyum vivaks sorumludur. Ak:oğlu 

ve arkadaşlar1100 G6PD yetmezlikli bi.reylerde plazmodyum vivaks enfes-

tasyonuna karş:ı.. da koruyucu etki oluşabileceğini ileri sürııilşlerdir. Tar­

h.şllEill. yönleri olmakla beraber Çukurova'da G6PD yetmezli.1~inin yüksek o-

luşunun nedenleri.: 

a- Yöreni.n bi.rinoi derecede sıtma bölgesi içinde olmas:ı56 ,59, 

b- Deği.şik kökenU birçok etnik grupdan meydana gelen heterojen 

bir popül.asyonun yaşaması 60 , 

o- Yüksek Hb S s:ı.klığı bulunması 56 • 60 •95 olabilir. 

Say ve arkadaşları 56 G6PD yetmezliği s:ı.kl:ı.ğın:ı. Kıbrıs Türklerin·· 

de % .3.5, Di.yarbakı.r'da Kürtçe konuşan popülasyonda % 1.9, İzmir'de % 0.9, 

Ankara 'da % 0.5, İstanbul'da Yunan, Ermeni ve Yahudi ası.llı to·pluluklarda 

% o, Rize 'de yine % O olarak bulmuşlardı .. r. 

Aksoy ve Erdem101 Türkiye 'ni.n çeşitli yörelerinden bireyler ara­

sında % o.6, Aksu ve Yanarateş92 Erzurum oivar1.nda % o •. 3 oranı.nda yetmez-

li.k sapta mışl.ardJ..r. 

Bütün bu çalı.şmalara dayanarak Türkiye 'de G6PD yetmezli.ği pre-

valansı hakkında kesin bir yargıya varDBk mümkün deği.ldir; çünkü ülkenin 

tümünü veya bölgelerin hepsini ayr:ı. ayrı temsi.l etebilecek epi.demiyoloji.k 

çalışmalar yapJ.lmamJ.şt:ı.r. Sadece Yüreği.r ve tsbir59 • 60in, Say ve Ak:oğıu95 

nun Çukurova 'da yaptığı. araşbrmaler ve bizim Antalya 'da yaptığJ.mJ.z bu 

çal:ı.şma yap:ı.ld:ı..ğ]. evreni. temsil edecek şekilde örnek seçile re k uygulan­

m:ı..ştır. Bu nedenle Tablo .33 de bazı. Akdeniz ve Orta Doğu ülkelerindeki 
• 

G6PD yetmezliği dağılım:ı.n:ı. gösterirken Türkiye'nin Akdeniz Bö:tgesi içi.n 

bu ça.l::ı.şmalarda bulunan prevalans:ı. al.d:ı.k. 
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Tablo ~3: Baz1. Akdeniz ve Orta Doğu ülkelerinde G6PD yetmezli.ğinin dağl.­

hlDl. 8,14, 59.60. 61,95 

-·------··------ ··--·-------·· -------------

Cezayir 

Mıs1.r 

Libya 

Birleşik Arap Emirlikleri 

Kl.bn.s 

tran 

Irak 

İsrai.l'de Musevi olmajan toplu1.uk:1ar 

Suudi. Arabistan 

Türkiye (Akdeniz bölgesi ve geneli) 

Yunanistan 

:İtalya 

Yugoslavya 

Sardunya 

İspanya 

G6PD xetmezliği (%) _ 

0-12 

4 

ı 

26.4 

0-10.6 

7-12 

9-15 

:ı.o-60 

o-65 

6.84-11..4 

ı-.32 

0-35 

ı 

17-:30 

o.:32-1.53 

1·-11.4 

--· --·----·---.. ----··-.. -··-·-·-·--·------"""'-·----·-

Tararnada yetmezlik ve tam yetmezlik görillme sl.klı.ğı 0-14 yaş gru­

bunda diğer yaş gruplarından belirgin olarak yüksek bulundu (p ( 0.05). 

Yetmezliğin 0-14 yaş grubunda yüksek bulunmes1., bu yaş grubundaki tam 

yetmezlikli erkeklerin sayı.ca fazla olmasından (p( o.oı) kaynaklandı. 

Hamamy ve Saeed107 yaş ile G6PD yetmezliği aras1ndaki ili. şkiyi 

incelemek i.çin, değişik yaş gruplarmdan 527 Iraklı'yı f1.oresan spot test 

ile taramş ve G6PD yetmezliğini. 0-10 yaş grubu erkeklerde diğer yaş grup-
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l.ar:ı.ndan belirgin olarak yüksek bul.muşlardl.r. Yazarlar bum yaş ilerle­

dikçe G6PD yetımzl:iklı bi.reylerde yetmezliği tolere edebilecek yeni si.s­

temler gelişebil.eceği.ni ileri sürerek açıklamaktadırıar107. Petrakis ve 

arkadaş la r:ı. 108 da San Frans:isko 'da zenci erkeklerde yaptık la rı bir araş­

tJ.Iınada G6PD yetıııezll.ğinin 5-20 ya§ grubunda diğer yaş grupl.ar:ı.na göre 

daha yüksek olduğunu saptamışlardJ..r. Petrakis ve arkadaşlan.108 mn bu 

bulgular:ını yaş i.lerledikçe G6PD yetıııezlik1.i kj .. şilerde mortelitenin ar­

tış:ıyla açıklamalan oldukça şaş:ı.rtıcıdJ..r108 • Yine aynı araştırmacılar109 

G6PD yetmezlik1:i. k:!şilerde s:istoli.k ve diyastolik kan bas:ıncım, nab:ı.z 

hJ.zJ..UJ. ve serum kreatini.n düzeyl.eri.ni G6PD yetımzliği olmayan sağlıklı 

kişilerden belirgin olarak yüksek bulmuşlar ve bu duruınun zamanla böbrek 

f'onksi.yonlar:ı.n:ı. bozabi le ceğini :neri sürmüşlerdir; Petrakis ve arkadaş­

lar:ı109 ayrıca G6PD yetıııezlikli bireylerde viral ve bakteriyel enfeksi-

yonlar:ı.n da daha ciddi seyrettiğini bi.ldi.rmişlerd:ir. 

Oksidan strese erkek çocukların daha duyarlJ.. olması ve çocuk:luk 

döneminde oksidan strese bağlı olarak geli§Bn heınol:i.tik atakl.an.n bi.rçok 

olguda daha ileri yaş dönemlerinde görülmemesi 5• 12 • 4-'•7 4•75 , Haınsıny ve 

Saeed'in107 görüşlerini destekler gibi görünmektedir. Ara şekl.in yalfl 

gruplar:ı.na göre değişiklik gösterımınesi, bu bireylerde G6PD yetmezliği-

ne karş:ı. tolerans gel.i.şımsine gerek olmadJ.ğım .. dü§ündürebi.li.r; zira bu 

olgul.ar:ı.n çoğunda eritrosit yaşamı ve f'onksiyonlan. için yeterli miktar-

da enzim vardJ.r. 

Araştırınada G6PD yetmezlikli olguların % so. 77 sini teşkil. eden 

Antalya kökenli denaklerde yetmezlik sıkl:ı.ğ:ı.% 7.7.3 bulundu. Yetmezlik-· 

li1er:in % 19.23 ünü meydana getiren Antalya dıŞJ..ndan deği.şik kökenli ol­

gularda ise s:ı.klık % 4.61 idi. Yetmezliğin Antalya kökenli. denaklerde di­

ğerlerine göre daha yüksek bulunmas:ı.mn ( p<,0.05) nedeni, bu grubun ör-

nekte sayJ..ca daha fazla olmasından kaynakl.anabilir. Bu duıuın hakkında ke-
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sin bir yargıya varabilmak için ancak Türkiye 'nin çe şit li bi:i).sele rinde 

benzer araştırmalann yapılması. gerekir. 

Denekler arasında anne ve babas:ı. akraba olanların oranı% 22.02 

olarak saptandı. Sadece haneler dikkate al.md:ı.ğı takdirde bu oranın% 

20.53 ol.duğu görül.düe Hacettepe Üniversitesi Nüfus Etütleri EnstitUsüuo; 

n ün 1983 y:ı.l:ı.nda Türkiye çapmda ya ph ğı araştı rıııa da akraba evl.iliği ora­

n:ı. Güney lınadolu'da% 29.36 (kentsel ve kırsal beraber), nüfusu 50.000 

den fazla olan yerleşme yerlerinde ise % 19.06 olarak bulunnı.ıştur. Araş-

hrmamız Antalya merkezini. kapsad:ığ:ı. :!çin bulduğumuz oran ikinci orana 

yakınd:ı.r. Tedavisi olmayan pek çok genetik bozukluğun gelecek nesi.:llere 

aktar:ı..:lmasında akraba evliliğinin büyük rolü olduğu bilinen bir gerçek­

tir61. Çahşmam:ızda akraba evli liğine- rastlanan olgularda G6PD yetmezliği 

SJ.klJ.ğının (% 11.34), akraba evliliği görUlııeyen olgulardan (% 5.56) be­

li.rgin olarak yüksek bulunmas:ı (p <o.oı) bu gerçeğin sadece bir örneği­

dir. Esen' in5 lınta lya kökenli 500 denekte yapt:ı.ğJ.. çalışmada, yine Ylire-· 

ğir ve 1:sbir'in60 Çukurova•mn çeşitl.i yörelerinde yaptıklan taramada, 

G6PD yetmezlikli ol.gu1.arda akraba evli liğine rastlanma sık h ğJ. normal ol.·-

gulardan önemli. derecede yüksek buı.unıııuştur. 

Yetmezlik gösteren 104 olgunun ll inin çeşitl.i eksidan fakti:irle-

re bağlı olarak hamol.i z geç:i.rdiğini saptadı k~ Hemoliz geçiren olgularw 

tlimlinlin tam yetııezl.ikli olrras:ı. beklenen bir sonuçtu (p< 0.05); çUnkü 

klinik olarak risk altJ.nda bulunan gruplarda olgulan.n çoğunluğu tam yet-· 

li kl .d. ı,5,14,50 mez ... ı ır • 

Hemo:liz geçiren tam yetmezlikli olgul.arın cinsiyete göre dağ:ılı-

m:ı ince:lendiğinde kadJ.n ve erkek denekler arasında istatistiksel olarak 

bir fark bulunmaması (p >O .05), heınolize sadece erkek olgul.arda rastla­

mam.zın tesadüfe bağ1:ı. olduğunu göstermiştir. Zaten tam yetmezlik1i ol-· 

gular arasJ.nda hamoliz geçirilmesi aç:ı.sından cinsiyet fark:ı. olmaması do-
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Ancak hemo:Liz, tüm yetlll3z1ikli denekler:!n cinsiye'te göre dağ:ı.h­

alı.narak incelendiğinde, arada istat:i st:iksel olarak anlaml.:ı. 

olduğU görlildü (p <.o.05) • G6PD yetmezliğinin X e bağlı re se aif ola­

ıcal:ıt:ı.lmas:ı. nedeniyle tam yetmez li ği.n daha sık görüldüğü erkeklerde, 

lize de kadınlardan daha s:ı.k rastlam.r. 

Hemol.izin klinik görünümleri iç:i.nde en s:ık favizme rastland:ı.(p( 

11.aca bağ:l:ı. hemoliz olgu1.ar:ı.nın dördünde etkenin aspirin ve birin­

enfeksiyona bağlı hemoli.z o:ı.gusunda ise geçi.rilen enfeksi­

pnömoni olduğu saptand:ı .• Çalışmann.z yeni doğanlar:ı. kapsamadığı i.­

yen:idoğan sar:ı.lığı şekli nde ortaya çıkan lıemoliz olgula­

durumunu bi.lmiyoruz. Tablo 34 de bu ve bazı ça:ı.:ı.şmalarda saptanan 

olgular:ın:ı.n kl:i nik görlinümlerine göre dağ:ı.l:ı.ım.. gösteril.m:iştir. 

Çal:ı.şmsm:ı.zda varyant karakteri.zasyonu yapı.lmamış olmakla beraber, 

Antalya •nın bi.r Akdeniz şehri olması nedeni i.le yakalad:ı.ğ:ı.nn.z olgul.ar 

GdAkdeniz varyantına özgün görtlnmektedir5 •12 •14•030 • 43 •ll.3 • Birçok Akdeniz 

6 8 75 
yap:ı.lan yayınlarda ' ' , G6PD yetmezli.ğinin en s:ı.k rastlanan 

klinik şek'Linin favizm olduğu, il.aca ve enfeksi.yona bağlı hemo:Uzi.n :ikin­

ci ve üçüncü s:ı,ray:ı. ald:ı.ğ:ı bildi. rilmişt:!.r. Çukurova' da yapılan araşt:ır­

ınada 51 hemol.i.z geçiren 68 yetmezlikli. olgunun sadece dördünde (% 5.6) 

favi.zm görüldüğü, enfeksiyona ve ilaca bağlı hemolizden sonra üçüncü sı­

rayı al.dı.ğ:ı. bulunmuştur. Fakat bu çalışma sadece hemol:i.zle hastaneye baş­

vuran olgularda yapı.l.m:ışt:ı.r. Sipahioğ1u114 Akdeniz b!flgesinde favizm gö­

rtllme s:ı.kl:ı.ğı.n:ı.n (% 10-15) kendi bul.gul.ar:ı.na göre G6PD yetmezl.:i.ğ:! sıklı­

ğına ysk:ın ol.duğu kan:ı.s:ı.ndadır. Esen5 • yetmezlikli olgular:ın % 16.7 si­

nin an.esi.nde f'avizm anamnezi verdiğ:i.n:i bildi.rmi ştir. Bizim çal:ı.şmam:ı.z­

da, 104 yetınezl.ikli olgunun dokuzundan (% 8.65) favizın hi.kayesi alındı. 



Tablo 34 : Bu çalışmada ve diğer çalışmalarda bulunan hemolizli olguların klinik görünümlerine göre 

dağılımı 

Bu Corrons S hannon Vergnes ··51 n.s.o. Tonche va SchHiro Meloni ve 
çalışma ve 8 ve ve arkaj>l ve arka- ve arka- arkadaş-

Pujades Buchana:P daşları ~ daşları112 daşları6 lar:ı.75 .... 
Yöre Antalya Barselona Dallas Tulus Adana Sofya Sicilya Sardunya 

Olgu sayısı , 
~ ... 6 14 22 68 79 270 948 

(n) 

Favizm n 6 5 o lO 4 42 224 923 -ı 
-ı 

% 54.55 83~33 o.oo 45.45 5.88 53.17 82.96 97.36 

İla ca • ı 3 2 32 ll 2 24 n .ı. 

bağlı % 9.09 16.67 21.43 9.09 47.06 13.92 0.74 2.53 

Enfeksiyo- n ı ll 4 18 7 ı ı 
na bağlı % 9.09 78>57 18.18 26.47 8.86 0.37 o.ıı 

Kombine n 3 '7 • 
şekil % 27.27 8.86 

Yenidoğan n ll 43 
sarılığı % 13.92 ·15.93 

Kronik he- n ı 

molitik % 1.27 
an emi 
Bilinmeyen n 6 14 

% 27.28 20.59 

~ Zenci çocuklar üzerinde yapılmıştır. 
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Favizm aneııııı.ezi. veren olgu:Jarın tümünde etken pişirilmiş taze 

bakl.a olarek tarif edilmiştir. Esen5 de Favizm olgularının hepsinde et­

kenin pişirilmiş taze bakla olduğunu bi ldirmi.ştir. Yöremizde yap:ı.l.an her 

iki araştı.rııBda da etkenin çoğunlukla pi şiri1ıııiş taze bak:la olarak bulun-

ması. büyük olası.lıkl.a toplumun beslenme alı.şkan.lığına bağlı olabilir. Me­

l.oni ve arka daşlarl5 Sardunya 'daki favi.zm ol.gularında etkenin % 94.4 o­

ranında taze bakla ol.d.uğunu bul.ım.ış:larclır. Kattamis ve arkadaşları74 :!se 

Yunanistan 1da kurutulmuş bakla yenmesine bağlı f'avizme daha sık rast:ıan­

dığını bildirmişlerdir. Her iki areştı.rma da da 7 4 • 75 annenin bakla yeme-

si.yle sütle geç i ş ve polen inhalasyonu sonucu f'avizm saptanmamıştır. 

Schil.iro ve arkadaşları 6, Sic:i.lya 'da favi.zme neden olan etkeni, % 87 .a 

taze bakla, % 7.6 ku:ı:utulmuş bakla, % 3.0 

ne sütü olarak bulmıışlard:ı..r. Lattanzio ve 

polen inhalasyonu ve 

79 arkada şl.arı , bakla 

% 1..6 an-

t o humunu n 

geli.şimi boyunca, aksidan etkis:l..nden sorumlu olan v:l.zin ve konvizin içe-

ri.ğ:l.nin önemli derecede değişi.kl:iğe uğradı.ğ:ı.nı ve kurutulmuş baklanın ta-

ze baklaya oranla bu metaboUtler:i. daha az içerdi.ğini. bulmuşlardır. Heda­

yat ve arkadaşları 73 ise, baklanı.n taze olarak veya kurotularak yenmesi­

nin f'avizmin kl:iniğini. etki.leınedi.ği görüşündedirler. 

Araş·t:ı.rmada G6PD kantitatif' akt:l.v:l.tesini modi.f'i.ye Zinkham yönte-

mi ile eritrosit bemolizat:ı.nda öl.çtük. Bu yöntemde uygulanan yıkama :!ş­

'104 
l.eınl.eri Salem ve arkadaşları· taraf'ından el.eşti rilıııi.ş ve işlemleri.n 

yaşlı. eritrositlerin hemoHz:ine yol açarak genç eritrositleri hakim k:ı.l­

clığ:ı..; bunun da aktivitenin gerçek değerinden daha yüksek bulunmasına ne­

den olduğu beli.rtilmiştir. Aynı araştırıııacııar104 gravi.metrik yöntemle 

diğer kan bileşenlerini uzaklaştırarak ve eritros:i·tleri yaşlarına göre 

ayırarak yaşlı eritrositlerde akti vi.te ölçümü yapılmasını önermişlerdir. 

Ancak biz olanaklarımız elvermediği için bu yöntemi kullanamadık. Bunun-

la beraber santrf'ügasyon işlemi sırası.nda dansi te gradientine bağ1J. ola-



rak tüpün alt kısın:ı.nda toplanan yaşlı. eri.trositleri 29, 44,70 ,ll5 alınaya 

özen gösterdik. 

Hemol:iz :i.şl.emi. sırasında ortama 2-merkaptoetanol eklenmesi ile 

enzimin +4°0 da 10 giin süreyle :inaktivasyondan korunduğu bi.ld:i.rilmiştir 
117• Bu durum enzimin yarı ömrünün çok kısa olduğu yetıııezlikli bireyle­

rin eri.trositlerinde116 daha da önem kazanır. Bu nedenle 2-merkaptoe·ta­

nol içeren stabil.i.ze edici solüsyonu kull.anarak hazırlad:ı.ğ:ııın z hemoli-

zatlarda akti v:i.te ölçümleri.ni kan örneği alındı. ğı gUn tamamladık. 

Eritrosit paketini. -20°0 da dondurup 37°0 da h:ı.zla çözerek elde 

ettiğimiz hemolizat:ı. baz:ı. araşt:ı.rıııacılar disti.l.e su, dig:i.toni.n ve sapo-

nin kullanarak haz:ı.rlam.şlardır. Fakat eritrositlerde h:i.potonik şok ya-

ratarak yapılan bu işlem, k:ı.smen ıııembrana bağh bulunan G6PD ın rezolüs­

yonu için yetersizd:ir5•l1.B,.ll9. 

Enzim aktivi.tes:in:i ölçmeden önce hem::ılizatı santr:füj etmedik. 

Beutler ve arkadaşları 118 , Marks ve arkadaşlar.ı. ·34 hemolizatta st roma 

bulunmas:ı.nın enter:feransa yo:ı. açmadığını. bildirmişlerdir. Biz de strome 

varlığının enzimin :i.n vivo koşullarına daha uygun olacağ:ı. düşüncesi ile 

santr:fügasyondan kaçındık. 

l D 0 .. 120 . . Enzi.m aktivitesi ölçümünde hemo izetın ısıs:ı.n:ı. .s. • nün ö-

nerdiği ıSJ. derecesi olan 30°0 a getirdik. Uluslararas:ı. Biyokinıya Bir­

liği 120 37°0 da preenkübasyon sıras:ı.nda bazı enzim proteinleri nin de na-

türe olma riskinin bulunmsı ve Sl.cak iklime sahip ülkelerde reaks:i.yon 

küvetlerini 25°0 da soğutmanın gUçlüğü nedeniyle bu ıs:ı. dereceleri.nde 

enzim aktivitesi ölçümlerini.n yapı1.mamaSJ. gerekti.ğini bildirmişt:i.r. 

Kullandığı.m.z yöntemde (enzyme-uncorreoted assay )14 G6PD ak:ti­

vi.tesi ile beraber 6PqD aktivitesi de ölçüldüğü için, G6PD aktivitesi. 

gerçek değerinden % :1.7-30 kadar yüksek bul.unur4•5 •1 4• 44•50 •8·3 • Fakat 

G6PD aktivitesinin 6PGD aktivitesine göre düze:l.tilerek ölçüldüğü (en-

J 
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zyme-·corrected assays) çeşitli yöntemlerin 5 •14• 44•50,74,B3 pahal.ı ve 

zaman alıcı oln:a1arı. yan:ı.nda başka sakıncaları da vardır. 

G6PD ve 6PGD ·total akti.vitesinin ve tek başına 6PGD akti vi tes:i.­

nin ölçülerek aradaki farktan G6PD akti vi.tesinin bulunduğu iki aşama b. 

yöntemde (standart assay) 5 •14• 44• 50 •83 ; G6PD yetmezlikli ol.gnlarda her 

:!ki enzi.m akti vites:!. arasındaki fark çok azalacağ:ı. :!.çin hata payı artar 

5,44,50 
• 
T:!.cari 6PGD preparatl.ar:ı.nın reaksiyon kar:ı.ş:ı.mına eklendiği yön­

temde (enzyme-li.nked assay) 74 reaksiyonunun Lag fazının uzaması hassasi­

yet :in azalmas:ı.na neden olur50 • Ayrıca eklenen 6PGD preparatları tsmamen 

saf olarak elde edilemed:i.ği gibi. bir miktar G6PD :!.le kontami.ne de olabi.­

lir5•1·04•121. Chan50 bu yöntemin yüksek aktivite düzeylerinde düşük so-

nuç verdiğini bildirmiştir. 

Maleimid veya 2,3 difosfogliaerat ile 6PGD ın :!nhib:!.syonuna daya­

nan yönteml.erde (enzyme-inhi.bited asaays) 5 •26 •104•121 G6PD akt:i.vitesi de 

etkil.e.neb:il:!r. 

Chan5° biz:i.m pH:S.O de 21 dakike sUre ile yürtittüğUıııüz reaks:iyo-

nun, pH:7.6 da 3.5 dak:i.ka yUrütülmesi :ile 6PGD interferansının mini.ınal. 

olacağ:ı.nı ve G6PD akti.vi·tesin:in gerçek değerine yak:ı.n bulunacağ:ı.nı b:!l­

dirm:i.ştir. Solem ve arkadaşlar:ı104 iki aşamalı yöntemin ve ınaleimid ile 

6PGD ekti vi tesin:!.n :inh:!.b:!.syonuna dayanan yöntemlerin hassas olmadığını. 

bild:!.rm:işlerd:!r. Aynı araştırmec:ı.lar en :iyi hassasiyeti. otomatize si st em.,. 

de 0.5·-1.0 dakikalık preenkübasyondan sonra yapılan G6PD aktivitesi öl-

çümleri.nde bulmuşlar ve bunu preinkübasyon sUresinin kısa olması. nedeni 

ile 6PGD enterferansı.nın oluşmas:ı.na fırsat kalmadan akti.vite ölçümleri-

l b ~·ı ·ı d 104 nin tamam anmasına ag .. am:ı.ş .. ar :ı.r • 

Otomatize sis·teııllerde yaı;n.lan G6PD akt:!.vitesi ölçümleri. spektro­

fotometrik yöntemlerden daha hassastJ.r104• Ancak en hassas ölçümler flo-

• JJ 
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rometrik yöntemlerle elde edi1ir83 • Çünkü florometrik yöntemlerde kulla­

nıl.an örneğin çok dilue olması (l/5000) hemoglobinin baskılay:ı.c:ı. etki.si-

ni. ortadan kaldırarak sadece NADPH a aU akti.vi.tenin ölçülmesine olanak 

verir83. Bi.zim deney koşullar:ı.mızda kullandığım:ız örneklerin reaksiyon 

kar:ı.şım:ı. içindeki son dilüsyonu 1/400 olduğundan hemoglobini.n istenmeyen 

bu etkisi. G6PD kantitatif aktivitelerinin görece li olarak düşük bulunma­

sına neden o1ur5 • Bu durum hemogl.obin düzeyi yüksek olan olgularda daha 

da önemli dir. 

Enzim aktivitesini etkileyen diğer bi.r faktör@,e akti.vitey:i gram 

hemoglobin baş:ı.na dlişen ünite (lU/g Hb) şekli.nde göstermemiz olab:i.lir5 • 

Zira eritrosit G6PD aktivitesi hemogl.obin konsantrasyonundan çok, erit­

rosit say:ı.s:ı. ile orantıl:ı.dır5 • 14 • 50 • 55 • 83 • n.s.ö.51 eritrosi.t say:ı.ml.ar:ı.-

nın "Counter" i.le yap:ı.lmas:ı.n:ı.n mümkün olmad:ığı laboratuvarlarda enzi.m ak-

tivi.tes:l.nin gram hemoglobi.n baş:ı.na gösterilmesini önermektedi.r. Bu uygu-

lama akti.vitenin demir eksikliği, hipokrom ve mikresiter anemilerde ise 

yalancı düşük bulunmasına neden olur5,50, 69,S:3,l22 • 

Tablo 36 da araşt:ı.rmam:ı.zda ve bazı çal:ı.şmalarda bulunmuş olan 

G6PD kantitati.f aktivitelerinin ortalama değerleri verilmiştir. 

Çalışmamızda ortalama enzim aktivitesini hemol.iz geçiren olgu­

larda 0.125 :!: 0.167 IU/g Hb, hemoliz geçirmeyen olgularda 0.199 :!: 0.156 

IU/g Hb olarak bulduk. Enzim aktivitesi yönünden hemoliz geçiren ve he-

moliz geçirmeyen olgular aras:ı.nda fark bulamamam:ı.z (p >O .05) ve kli.ni k 

olarak risk taşıyan ol.gular:ıınız:ı.n sadece % 2.3.4 ünde (11/47) heıııo1ize 

rastlamam:ız, aksidan ajanıara bağl:ı. olarak ortaya çıkan hemalizin erit-· 

rosi.t enzim aktivitesi. ile ilişkili. olmad:ığın:ı. gösterir. Bu fenomenin 

ortaya çıkışı.nda enzim aktivitesi d:ı.şında başka faktörlerin sorumlu ola-

- Akdeniz . 
bil.eceği düşünülmektedir.Gd A ve Gd varyantıarına a:ı.t deği.şken ak-

tivi.te gösteren yetmezl.ikli bireylerde herhangi bir aksidan stresin bulun;-
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Tablo .36: Bu çalışma ve diğer çalışmalarda bulunan G6PD kantitati:f akti-

vitesine ait ortaıama :!: SD değerleri 

Bu çalışma 

Esen5 (~) 

n.s.ö.51(70'<) 

So1em ve ar k04 

Cshşmanın 
yapı1dığ:ı. 

yöre 

Antalya 

Antalya 

Adana 

Hessen 

Ger li 
12 3 (!\. "') 

ark Güney tta:Lya ve 

S anna ve ark47 Sardunya 

S anna ve ark 47 (*) Sardunya 

Roth ve ark62 Sardunya 

Morelli ve arkl24 Ce nova 

Gaetani ve ark77 S as sari. 

Roth ve ark65 New York 

1iir ve arkl25 Bingazi 

Mir ve arkl25(*) Bingazi 

* Yenideğanlara ait ve ri1erdir. 

Tam yetmezlik 

!U/g Hb n 

0.179±0.161. 42 

( + ,aEl\l'i o ,184:!:0 .152) 9 

0,210:!:o.l8l. 73 

o.12o:!:o.2oo 30 

o .300 :!:o •. 300 26 

0~320:0.140 3 

0,170:0.121 4 

*** (0.294:!:0.090) 8 

*~* 
(o. 701:0.365) 4 

o.ıooto.o6o 5 

o.ı56'±o,o:3o 3 

Ara şeki.l. 

IU/g Hb n 

.3.146:0,679 28 

+ *lt* (4.830-0,637) J 

3,00 22 
+ -ıtltlt 

(2 ,839-1,1.15) 100 

4.950~.3ıo 53 

2,93o:!:o.s6o 50 

.3. 2:3o'tı. o 40 20 

:3.:300:!:1.390 8 

~* Aktivitenin ölçüğü ısının belirtilmediği verilerdir, 

*~*Parantez içindeki rakamlar 30°C a düzelti.lmiş değerlerdir, 

Düzeıtme :faktörlerine: 25 °C 1 :31°C = 0,504 30°C 1 37°C = 0.7.30 

~ . 
1 \ 

' 
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madılh. bazal Şartl.arda dahi klinik o:I&rak Cinomsiz, kronik bir lıemol.:!..zin vaı-­

l:ı.b. hema·tol.ojH: :!.noelemel.erle gÇisteriliııişti:ı/• 69 • 106 • Yetmezlikl.i erit­

rositlerin yaşam sUresinin k:ı.sa1:ı.ğ:ı., bu hücrelerde oksida glutatyon ve 

eksi de NADP düzeyleri.nin yilksek bulunınasıyla aç:ı.klsnabili/8 • 126 • Eri.ş­

kinl.erde bu subk1inik be mol:l z bUyük Cilçüde kompanse ed:i1i.r ve klinik bul­

gu ortaya ç:ı.kmaz106 • Başta yenidoğanlar olmak üzere, çocuklar eri.şkinl.ere 
göre eksidan ajanıara karş:ı. daha duyarl:ı.d:ı.rlar ve bu nedenle akut ve k;ro­

nik hemolize daha fazla eğilim gös·terirler5,l2 • 43 ,47 • 74,75 • Bi.z:i.m çal:ış­

ınam:ı.zda da lıemoli.z geçirdiği saptanan bi.reylerin hepsi bu fenomen:!. 10 ya-

ş:ı.ndan önce geçirdikleri ni söylemi.şl.erdü. 

Hemolizi takiben Gd A- varyantında eritrosit enzim aktivitesi. nor­

mal hatta normalden yüksek bu.lunabilir1 • 5 • GdAkdeniz varyant:ı.nda i.se en 

genç hlicrede bile aktivite çok düşliktUr ve klasik tanı yöntemleri i.l.e yet·­

mezl:ik saptanabUir5 •30 • 44 .Gaetani ve arkadaş1ar:ı77 GdAkdeniz varyantına 

ait bemolizli. olgularda, eksidan ajanıara maruz kal:ınd:ı.ktan 72 saat sonra 

enzim aktivi tesini.n % 14-.39 oranında arttığ:ı.n:ı. bulmuşlardır. 

Oksidan stresin kl:!.nik olarak ri.sk alt:ı.nda bulunan bireylerin ba-

zılarında belirgin hemolize yol açması, buna karşıl:ı.k çoğunluğunda görtil-

meınesi, gtinümtizde birçok yönti iyi tan:ı.mlanm~ş olan G6PD yetmezliğinin he-

ntiz aç:ı.klığa kavuşmamış karanl:ı.k bir noktasıdJ..r. Bununla beraber oksi.dan 

etkenler karşJ..s:ında yetmezlik'li eritrosit'lerde gözlenen bu i.ki farkl:ı. du-

rum, eksidan ajan:ı.n doğas:ı.na, varyant enzimin kineti.k özelliklerine, ki-

şiler arasındaki ge net ik, ınetaboli.k ve imıniinolojik farkla ra ve çevre sel 

faktörlere bağlanmaktad:ı.rl,l2 ,43 • 47 • 74,75. 

Çal:ı.şmanı:ızda tam yetıııazli.kli erkeklerde 0.169 ·:!: 0,158 IU/g Rb o­

larak bulduğumuz ortalama enzim akti.vi·tesi. i.le tam yetınezli.kli kad:ı.nlar­

da 0.21.6 :!: 0,1.7.3 'DJ/g Hb olarak buldu,"umuz ortal.ama enzim akti.vi.tes:!. ara­

Sl.nda :istatistiksel bir fark bulamad:ı.k (p) 0,05) ~ Bu durum yöremizde tam 
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yetmezli.k gösteren olgularda enzim aktivitesinin cinsiyete göre değiş­

mediğini. gösterir, Esen5 de normal ve tam yetmezlikli k:ı..z ve erkek yeni-

doğanlan.n kordon kan:ı. orta'la ma enzim ekti vitesi arasırıda fark bul.mamış­

t:ı..r, Buna karşı:ı:t.k Salem ve arkadaş1an140 , normal enzim aktivitesini 

kadınlarda erkek1.erden % 15 oranında yüksek bulduklan.n:ı.. ve bu farklı-

lığın yetmezl.ikli olgularda da olabileceğini, bu nedenle yeni bir var-

yant karakterizasyonu yap:ıl:ı..rken bu durumun dikkate al:ı.nması gerektiği.·-· 

ni vurgulamışlard:ı.r, Piomelli ve Siniscalco69 da kadml.arda enzim ekti·-

vitesini erkeklerden yüksek bulmuşlar ancak kad:ı..nlarda hematokrit değer--

l.eri n:i.n düşük oluşu nedeniyle b :ir ünite kan başına düşen aktivitenin er·­

keklerle aynı olduğunu bildirmişlerdir. Yine Yüreğir ve İsbir61 kad:ı.n­

larda enzim aktivitesi.ni yüksek bulmuşlardır, Ancak D,s.ö.14 ve birçok 

araşt:ı.rmac:ı. enzim ak·tivitesi aç:ı.sından kad:ı..nlar ve erkekler arasında 

fark:Lıl:ık bulunmadığı konusunda b:irleşmek·tedirler1 •.'3,5,47 • 62 • 77 ,l23. 

Çal:ı..şmamızda merkez i.lçe kökenli ve tam yetmezli.kli olgul.arın 

ortalama enzim aktivitesini (0,1.18:!:0,124 l:U/ g Hb), aile kökeni. Antalya' 

nm di.ğer ilçeleri olan tam yetmezlikli olguların ortalama enzim akt:tvi.­

tesinden (o.26ı:!:o.l71 IU/g Hb) belirgin olarak yüksek bulduk (p <,O,Ol). 

Ai.le kökeni merkez :Uçe ve diğer ilçelere ait olan ara şekil 

gösteren olgularda ortalama eri.tro sit enzim akt:i viteleri ( s:ı.rasıyla 

+ 1 
.3.277 - 0.5.'37 I:u/g Hb; 2,97.'3 :_- 0,824 IU/g Hb) arss:ında fark bulamadık 

(p)0.05). 

Merkez ilçe d:ı.ş:ındaki i.lçelerden ayrıca örnek seçmedi.ğiıniz için 

yetmezllkli deneklere ait enzim akti.vitesi ve aile kökeni aras:ı..ndak:! i-

lişki hakk:ında kesi.n bir yargıya varamadık~ Bu bulgu diğer bulgularla 

birl.ikte bi.zi şu sonuçl.ara götürmektedir: 

Yöremizde G6PD yetmezliği preva:ıansını % 6,84 olarak bul.maınız, 

bu kalıtsal ve me·tabol:!k defektin önemli bi.r sağhk sorunu olduğunu gös-
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termiştir, Geçmişte sı tma epidemi lerinin sık görüldüğü ilimi.z ikinci de-

recede s:ı.tma bölgesi. içinde olup günümüzde de Temmuz ve Ağustos ayl.arın­

da s:ı.tma vakalarında artma görülmektedir. Bu nedenle yöremizde sıtma te-

davi.si ve koruması uygulanacak bireylere antimalaryal ilaçlar G6PD akti-

v:itelerinin değerlendi.rilmesinden sonra verilmelidir. 

Eritrosit enzim aktiviteleri. 2,650 ;!:· 0,460 IU/g Hb den düşük olan 

ve toplumun % J .ı ini oluşturan bireyler klinik olarak ri. sk altındadır. 

Bunlar özellikle, G6PD yetmezl:i.ği.nin en sık bul.unduğu ve ok si dan etken­

le re bağlı hemolizi.n en fazla görüldüğü 0-14 yaş grubu erkek çocukları 

kapsamaktadır. 

Ek l de göste r:l le n hemol:i ze neden olan ilaç spektrumunun oldukça 

geniş olması ve % .3.1 i (47/1521) risk altl.nda bulunan toplumumuzda yay-

g:ın olarak bakla tüketilmesi nedeniyle yetmezlikli bireylerin eğitilmesi-

nin ve i.lgili sağl:ı.k kurumlar:ın:ı.n uyarılarak koruyucu hekimlik hi.zmetleri-

nin planlanmas:ı.nın gerekli olduğu inanoındayız; 

Yöremizde akraba evliliklerine azımsanamayacak s:ı.klıkta rastlan·· 

mas:ı., etkili tedavi sistemi olmayan G6PD yetmez1iği ve pek çok genetik 

hastal:ığ:ı.n gelecek nesillere aktarılmasında çok önemli rol oynar, Bu yö-

nüyle gelecekte sağl:ıkl:ı bir topluma kavuşmamız ancak çok iyi. planlanmış 

genetik bi.r öğütlema ile sağlanabilir.Örf ve adetlerine s:ı.kl. s:ı.k:ı.ya bağlı 

olan etnik gruplarda akraba evliliklerini azaltmak ve genetik defekti olan 

bireyler arasında ev:ıenme olasıl:ıkların:ı. ortadan kaldırmaya çalışmak güç 

bir işti.r, Genetik öğütl.emeler kültürel. faktörler gözönünde bulundurula-

rak uygulanmalıdır. 

Bu çalışmada elde ettiğimiz sonuçlar, yöremizde öneml i bir halk 

sağhğı. sorunu olarak gö.rünen G6PD yetmez:L:iğinin tüm Antalya :ili.ni kap·­

sayan epidemiyoloji.k araştırmasııı:ı.n yap:ı.lması. gerektiğini göstermişti.r,Ay-

'1'() 

l

l .. 
1 

; 'i 
! ' i 

1, 
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rı.ca bu araştırman:ın kalitatif ve kantitatif yöntemlerle klinik olarak: 

risk altı.nda bulunan grupların saptanmasına, aile kökenine göre yetmez-

lik prevalansının ve kantitatif aktivttenin değişi.p değişmedi.ğinin ince-

lenmesi.ne ve yöremizde defaktif enzimin kinetik özelliklerinin beli.rlen-· 

me sine yönelik ilerideki çalJ..şmalara ışı.k tutacağı inancındayı.z. 

lı.raştı.rmadan kazandığımız deneyimlere göre kullandığımız biyo­

kimyasal yöntemlerin bundan sonraki araştı.rmılarda daha sağhkll. olarak 

uygulanabilmesi içi.n t>nerilerimi.z şunlardı.r: 

a- Floresan s pot test in heterozi.got o'lguların yakalanmasındaki 

yetersizliği nedeni.yle, bu testin kitle taraması.nda sadece erkek denek-

lere uygulanması, 

b- Floresan spot testi.n heterozi.got olguların tanısında yetersiz 

kalması hemoglobinin baskılayı.cı. etkisi, anemi ve PGD enter:f'eransından 

dolayı.dır. Bu olumsuz fakttırlerin büyük öl.çüde ortadan kaldırı.ldığı ik:!. 

modi.fi.kasyonlu :f'loresan spot testin89 kitle taramasında kullanılaMlir-

liğinin araştırılması., 

c- Kantitatif aktivi.te ölçümünde, gravimetrik yöntemle eritro­

sitlerin yaşları.na göre ayrılması. ve bu şekUde yıkama aşamalarından 

geçirilmeden elde edilen yaşlı er:itrositlerden heııxılizat hazırlanması; 

hazJ..rlanan hemolizatta otomatize sistemde çok kl.sa preinkübasyon süre­

sinden sonra aktivite ölçümüne geç:il.mesi l04. 

Bütün bu modi:f'ikasyonlarla gerek ki.tle taraıııas:ı..nda ve gerekse 

kantita·tif enzim aktivitesi ölçümlerinde saptadığı!DJ.z yetersizliklerin 

ortadan kalkacağı ve daha sağllklı sonuçlar elde edileceği inancı.ndayız. 
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ÖZ ET 

Bu çalJ..şmanın Mart 1986 - May:ı.s 1987 tarihleri arası.ndak:i. 

ilk aşamasında Devlet 'İstatistik Enstitüsü taraf1ndan beli.rl.enen ör-

ğe göre Antalya i.1 merkezi. ve köylerinde oturan 1521. deneğin (728 erkek, 

79:3 kadın) parmak ucundan al1.nan kan örnekleri. Beutler':i.n floresan spot 

testi ile tarandı. Kad1.nlar araSl.nda % 6 • .31 (% ı. 77 tam yetmezlik, % 4.54 

ara şekil), erkekler arasında% 7.42 (% 7.42 tam yetmezlik) olmk üzere 

ortalama % 6.84 oran1.nda G6PD yetmezliği saptandı. Kad1n ve erkek denek­

ler arasında yetmezlik görülme sıkh.ğı aç1.sından fark bulunmamaSlna rağ·­

men (p> o.o5), ·tam yetmezlik görülme Sl.kllğı erkeklerde belirgin olarak 

yüksek bulundu (p<O.Ol). Ara şekle ise sadece kadınlarda rastlandı.Yet­

mezl.ik ve tam yetmezlik görül.me Slk'l.ığı 0-1.4 yaş grubunda diğer yaş grup-· 

lar:ı.ndan belirgin olarak yüksek bU:l.undu (sırasıyla, p < 0.05 ve p < o.oı). 
Yaş gruplarl. arasında ara şekil görül.ıre sıklığı açısından fark bulunmadı 

(p)' 0.05) • 0-1.4 yaş grubunda yetmezlik görülme Sl.khğının diğer yaş grup­

l.arl.ndan yüksek bulunmaslna, bu yaş grubundaki tam yetmezlik gösteren er-
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keklerin prevalansl.nln yUksek olmasl.mn neden olduğu saptandl.. 

Tarama yaphğJ..ml.Z toplumda Antalya kökenl:i. olgular aras1.nda G6PD 

yetmezl.iği Sl.kll.ğl. % 7 .7:3, Antalya dl.Şl. kökenl.i olgularda % 4.61 olarak 

saptand1., aradaki. fark önemli bulundu (p <0.05). 

Akraba evli li ği rastlanan olgularda G6PD yetmezliği sl.klığJ., ak­

raba evlil:i.ği görülmeyen olgularda bel:irgin olarak yUksek bulundu (p(o.oı). 

Oksidan faktörlere bağll hemoliz geçiren olgul.arJ.n hepsi tam yet­

mezl.ikli olup, ara şekil gösteren olgularda bu fenomene rastlanmadı; ara­

daki fark önemli bulundu (p<0.05). Kadın ve erkek denekler: araal.nda he­

moliz geçirme SJ.k:ll.ğl. açl.SJ..ndan fark bulunmadl. (p >0.05). Hemoliz görU­

l.en olguların klinik görünllmleri i.çinde en Sl.k favizme rastlandl.(p(0.05). 

Çall.şmaml.Zl.n EylUl 1987-0oak 1988 tarihleri. arasJ..ndaki ikinci aşa­

masJ.nda yetmezlik gösteren Antalya kökenli 70 denekte kantitatif enzim ak­

·ti vitesi. o.oo IU/g Hb ile 4.27 IU/g Hb arasJ..nda bulundu. Ortalama aktivi­

te, tam yetmezlik gösteren olgularda 0.179 :!: 0.1.61. TTJ/g Hb, ara şekil. 

gösteren olgularda 3.146:!: o.679 ITJ/g Hb idi~ 

Floresan spot testi.n kantitatif enzim akti.vitesi ile i.yi uyum 

gösterdiği, akti.viteleri 4.27 lU/g Hb den dUşlik heterozigotlarda yalan­

Ol. (-) sonuç vermediği görllldü. Floresan spot test ile beklenen hetero­

zigotlarJ..n sadece % 33 ll yakalanabil.di. Bu olgul.arJ.n kanti.tatif enz:i.m 

aktiv:itel.eri 1.74 ITJ/g Hb ile 4.27 IU/g Hb araSJ.ndaydl.. Araştırmada flo­

resan spot testi.n heterozigotlarJ.n yakalanmaSJ.nda yetersiz kaldl.ğl. ancak 

klinik olarak risk altmda bului:ı.an olgulan.n tanl.SJ.nda son derece gllve­

nilir b:ir test ol.duğu görUldll. 
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Ek 1: G6PD yetmezl.ikli bireylerde hemolize neden olan ajanl.ar1 • 84,B5 

( * Yalnız beyaz :ırkta) 

Ant imalaryeller 

Pr:i.ınaki n 

Pamaki.n 

Pentak:in 

Plazmokin 

Kloroki.n 

Kinosid 

Kinakr:in 

Ki.nin* 

Antibiotikler 
;)!< 

Kloramfenikol 

Na1idiks:ik asit 

Niridazol 

Nitrofuranlar 

Nit rofurant i. on 

Furazolid.on 

Furaltadon 

Nit rofurazon 

Sul.fonamidler 

Sülfanilamid 

N2 - Aseti.l sülfanUamid 

Sül.fasetamid 

Sülfame·t oksipi.rida z:i n 

Sa'lisilazosülfap:i ri din 

stilfizoksazol 7 

Sülfapi.ridin 

Ko-trimoksazol 

Sülfonlar 

Ant:ipret:ik ve Analjezikler 

Asetilsalisilik asit 

Asetani li d 

Asetofenet:idin 

Ant:i.pi.rin '* 
Aminopirin ·* 
p-Ami.nosaUsi l:i.k as lt 

Antihistaminikler 

Antazelin fosfat 

Difenhidramin hidroklorid 

Tripelennemin hi.drok:lori d 

Di.ğerl.e ri 

Dimerkaprol (BAL) 

M et ilen mavi si 

Naftal:in 

Fenilhi.drazin 

Asetil fenil.hi.drazi.n 

Probenesi d 

K vitamini 

Askorbik asit 

Or:i.naz 

Kinidin * 
Bakı.a·~ 
Çin otu 

Enfeksiyonlar 

Respiratuvar viruslar 

Enfeksi.yöz hepatit 

Enfeksiyöz mononükleoz 

Bakteriyel. pnömoniler 

Di.abetik asidoz 

'\'ı 

ı ~ı 
' 

'! 

! 

:: 
1! 
! ! 

li ;r 
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Ek 2: DİE taraf'ından belirlenen örneğin Antalya il merkezi ve köylerinde 

oturan ailelerin bağl:ı. bulunduklar:ı.. mahalle ve köylere göre dağ:ı.:.. 

l:ı.ım. 

Mahalle veya köy Ai.le say:ı.s:ı. Birey say:ı.s:ı. 

Varl:ı.k ' ............................. . 25 ••••••••••••••••••• 112 

Yüksekalan ••••••••••••••••••••••••••• 30 . ................. . 126 

Y:ı.ld:ı.z • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • o ••• •••• 25 .................... 99 

Deniz •••••••••••••••••••••••••••••••• 20 • ••••••••••••••••••• 78 

Dut l.ubahçe ••••••••••••••••••••••••••• 25 . ................. . 120 

Düdenbaş:ı. •••••••••••••••••••••••••••• 20 . .................. . 98 

Al:tındağ •••••••••••••••.••••..••••••• 25 . .................. . 103 

Bahçeli evJ.er •.••.••.•.•••••.•••••••.. :30 . ................... 102 

Gençlik .............................. 25 . .................... 90 

Etiler • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • 25 ...................... 91 

Kütükçü . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 25 .................... 112 

Topall:ı. .............................. 25 . ................... 121. 

Güloluk .............................. 25 . .................... 122 

Solak ••••••••• • • • • • • • • • • • tl ••• •••••••• 25 . .................... 11.5 

Köseler •••••••• . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 25 .......... . ......... 1.31 
-·---··-·---- ----·----· 
Toplam . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . . 375 ................... 1620 

Al1nabi,l.en örnek sayısı • · · • • · • • • • • • · • .'375 • • • • • • • • • • • • • • • • • • • 1.521 

% • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • 1.00 • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • • 93 .89 
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Ek .3: Antalya Ui.nde G6PD yetmezıi.ği prevalans:ı anket :formu 

TANITIM KODU 

Kişi s:ı.ra no 

Ad:ı. ve soyad:ı 

Ev adresi. 

A~ Cinsiyeti 

ı. Erkek 

2. Kad:ı.n 

B. Yaş:ı. ( ) 

ı. 0-1.4 

2. 15-·44 
:3. 45 ve üzeri 

C • Aile Kökeni 

ı. Merkez 

2. Serik 

3. Manavgat 

4. Alanya 

5. Gazipaşa 

6. Gündoğmuş 

7. Aks eki. 

a. Kumlu ca 

9. E1mal:ı 

ıo. Korkuteli 

11. F:l.nike 

12. K aş 

1.3. Antalya d:ı.ş:ı. 

( ) 

D. Anne-Baba aras:ı.nda akrabal:ı.k olup olmad:ı.ğ:ı. 

ı. Var 

2. Yok 

3. Bilmiyor 

E. Şimd:i.ye kadar sar:ı.l:ı.k geçirip geç:i.rmed.iğ:l. 

ı. Evet ( F ye geçiniz) 

2. Hay:ı.r ( K ye geçiniz) 

3. Hah.rlam:ı.yor 

F. Ne kadar sürdüğü (gün olarak) ? •••••••••••••• 

G. Sar:ı.l:ı.ktan hemen önce ilaç kullan:ı.p kullanmad:ı.ğ:ı. ? 

ı. Evet 

2. Hay:ı..r 

:3. Hat:ı.rlam:ı.yor 

KOLON KODU 

1-4 

5-8 

9 

10 

11.-12 

13 

14 

15-16 

17 

1 ')1 

' 
1 ~-

J . 
. 

' 
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H. Hangi. ilaç ? •••••••••••••• 

1., Ant:imalaryal 

2. Antipi ret ik analjezi.k 

:3, Anti bioti.k 

4. Diğerleri 

5. Hat:ı.rlamı.yor 
:t< Sar:ı.l:ı.ktan hemen önce eni'eksiyöz b:ir hastalık 

geçirip geçirmediği. ? 

1, Evet 

2, Hayır 

3, Hat :ı..rlam:ı.yor 

j, Sar:ı.l:ı.k nedeniyle kan ver:! li.p verilmedi ği ? 

ı. Evet 

2, Hay:ı..r 

3. Hat ırlam:ı.yor 

K, Bakla zehirlenınesi geçirip geçirmediği ? 

ı. Evet 

2, Hayır 

L, Floresan spot test sonucu 

ı. Artm:ı..ş aktivite 

2. Normal aktivite 

3. Azalmı.ş akti.vite 

4, Akt:i v.i.te yok 

18 
i ı•.· .. •.· 
: -; 

' 

19 

20 

1 

ı 
22 



AFD 

ASD 

ATP 

CNSHA 

DİE 

DNA 

2,3-DPG 

DSÖ 

EDTA 

FTS 

G6P 

G6PD 

GSH 

GSSG 

Hb 

HMP 
NAD 

NADH 

NADP 

NADPH 

6PGD 

6PGL 

RNA 

-SH 

s-s 
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KI SALTMALAR 

Asi t·-fosfat -·dek:st rez 

Asi t-·sit rat -dek:stroz 

Adenozi.n trifosfa·t 

Kronik: non-sferosi.ter henıoli.ti.k anemi 

Devlet :tstatistik Enstitüsü 

: Deok:siribonükleik asit 

: 2 ,.3-difosfogli se rat 

Dünya Sağllk Örgütü 

Etiliendinitrilo tetraaseti k asit 

İzotonik sodyum klorür 

: Gluko z-6-fosfat 

: Glukoz-6-fosfat dehidrogenaz 

: Redükte glutatyon 

Okside glut at yon 

Hemoglobi.n 

Hek:soz Monofosfat 

: N:lkotin Adenin Dinükleotit 

Redükte Nikotin Adenin Dinükleotit 

: Nikoti.n Adenin Dinükleotit Fosfat 

Redükte Nikotin Adenin Dinükleotit Fosfat 

: 6-fosfoglukonat dehidrogenaz 

6-.fosfoglukonat 

: Ribonükl.eik asit 

Redükte sülfidril grubu 

Okside sülf:idril grubu 

i 

,t. 
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