Orijinal Soru: Temel Bilimler 91

91. Dért yil 6nce mide kanseri nedeniyle total gastrektomi yapilan 75 yagindaki kadin hasta, hélsizlik ve denge kaybi nedeniyle getiriliyor.
Klinik muayenede, vibrasyon ve pozisyon duyusunda belirgin azalma ve derin tendon reflekslerinde artma izleniyor. Laboratuvar
incelemesinde megaloblastik anemi ve pansitopeni saptaniyor.

Bu hastada asagidaki vitaminlerden hangisinin eksikligi en olasidir?

A) Retinoik asit
B) Kobalamin
C) Niasin

D) Tiamin

E) Riboflavin

Dogru Cevap:B
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TUS HAZIRLIK MERKEZLERI _ Em

Immiin-hemolitik Anemiler

e Bu hastaliklarda hemolizin nedeni anti-eritrosit antikorlarinin ortaya gikmasidir.
Major tani kriteri, Coomb’s antiglobdilin testidir, bu test eritrositlerin ylizeyindeki
antikorlar saptar.

Sicak Antikor Tipi Hemolitik Anemiler

e En sik izlenen imminohemolitik anemilerdir. 37 derecede aktiflenen IgG
antikorlar sebep olur.

o Codu idiopatiktir (primer). SLE gibi hastaliklarla ve ilaglarla da olur. IgG ile
opsoninlenen eritrositler sferositlesip dalakta makrofajlarca fagosite edilir
(splenomegali). Kompleman aktivasyonu yoktur.

Soguk Aglutinin Tipi Hemolitik Anemiler

e Etkili antikor IgM'dir. Bu antikorlar 30°C'den dlsuk 1sida komplemani
fikse ederler (viicudun soduk, periferik kisimlarinda olabilir). Bunun iki tirld
sonucu olabilir:

o Intravaskiiler hemoliz: Kompleman fiksasyonu ile dedisik siddetlerde
hemolitik anemi ve eritrosit kimeleri ile vaskiiler obstriksiyonlar gelisir,
sonugta soduk vicut parcalarinda solukluk ve siyanoz, ve Raynaud
fenomeni izlenir.

o Ekstravaskiiler hemoliz: Daha siktir. Aslinda kompleman da 37
derecede aktive olan bir kompleks oldugundan bu hastalarda hemoliz
olmadan sicak bolgelere giden kompleman kapli eritrositler, bu 1sida
IgM'nin ayriimasi ile sadece C3'le (opsonindir) &rtili kalirlar ve fagosite
edilirler.

e Akut tablo: Mycoplasma enfeksiyonlar ve enfeksiyéz mononikleozda
izlenir,

e Kronik tablo: Idiopatik olarak ya da lenfoproliferatif hastaliklarda gérilir

Eritrositlerin Travmasi Sonucu Gelisen Hemolitik Anemiler
e Protez kalp kapaklarinda, mikroanjiyopatik hemolitik anemi tablosunda
eritrositlerin mekanik hasan sonucu, intravaskiler hemoliz ile pargalanmasini
tanimlar.
e Periferik kan smearleri incelendidinde pargalanmis eritrosit fragmanlar (sistositler)
gorildr.

Hipersplenizm

e Splenomegali ile karakterize, dalakta biiyiime sonucu, filtrasyon ve fagositoz
fonksiyonlan artmistir. Hastalarda siklikla anemiye ek olarak I6kopeni ve
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Megaloblastik Anemiler

e Siklikla vitamin B12 ve folat eksikligi nedeni ile gergeklesir. Nikleer matirasyon
defekti sonucu anormal boyutta biyik eritiroid prekiirsérler (megaloblastlar),
anormal graniilopoez ve bunun bulgular dev metamiyelositler ve hipersegmente
notrofiller ile karakterizedir. Normalde nétrofillerde 3-4 segment bulunur.
Yiiz notrofilde 1 tane 6 segmentli veya 5 ve daha fazla 5 segmentli
notrofil goriilmesi hipersegmentasyon olarak tanimlanir.

Ineffektif eritropoez (kemik ilijinde megaloblastlarin élmesi) kompansatuvar

megaloblastik hiperplazi ile beraberdir. Belirgin anizositoz (eritrositler arasi
boyut farklihdi) ve anormal blyUk ve oval eritrositlerin (makro-ovalosit) bulunusu
anormal eritropoezin bulgusudur.

B12 Eksikligi

e Mide B12 badlayan intrensek faktdrin major uretim veri oldudundan
gastrektomilerde, pernisiyz anemide; badirsak emilim yeri oldugundan kér
badirsak segmentlerinde asir bakteri Uremesi durumunda, yayain badirsak
hastaliklarinda (lenfoma, skleroderma), B12 igin yarisan diflobatuim latum
varlidinda, gereksinimin arttidi durumlarda (gebelik, hipertiroidi gibi) B12
eksikligi gordlir. Depolan bol oldugundan yetersiz alinim sik bir sebep
dedgildir,

ILGILI NOTLAR
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Vitaminler (devami)

Vitamin Fonksiyon Eksiklik bulgulan
Suda eriyenler
Vit. B1 Pirofosfat gibi dekarboksilasyon reaksiyonlanmn Kuru ve yas beri beri, Wernicke sendromu,
(tiamine) koenzimi Korsakoff sendromu
Vit. B2 zil:?ﬂ:;ﬂ:j?ndubﬂﬁgiﬁ':: L:.l;f:;i:'ldﬁwtlrme i Ariboflavinler, celiozis, stomatit, glossit,
(riboflavin) metabolizmada pek ¢ok enzimin kofaktdrii dermatit, korneal vaskilarizasyon
Niasin Farkli redoks reaksiyonlarinda NAD ve NAD Pellegra (demans, dermatit, diyare)

fosfatin birlestirilmesi
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Vit. B12 DNA sentezi ve folat metabolizmasi i¢in gerekli, Megaloblastik pemisyéz anemi, posterior
’ vertebra spinalisde miyelinizasyonu saglar spinal kord dejenerasyonu
Vit & hidroksilasyonunu saglar PO
Folat DNA sentezindeki 1-karbon Unitesinin kullammi | o0 gbiastik anemi, néral tilp defekti
ve transferi i¢cin esansiyeldir
::i:mte'k Coenzim A’mn bileseni Eksikligi bildirilememis
Biotin Karboksilasyon reaksiyonlanmn kofaktorii Eksikliginde klinik bulgu yok

ESER ELEMENTLER

Eser Elementler

Element Fonksiyon Eksikliginde izlenenler
: Hemoglobin ve demir i¢eren metalloenzimlerin| . e .
Demir esensiyal komponenti Hipokromik mikrositik anemi
Cinko Ozellikle oksidazlar olmak lizere enzimlerin| Akrodermatitis enteropatika, biiyiime geriligi,
komponenti infertilite
iyot Tiroid hormonu bileseni Guatr ve hipotiroidi
Selenyum Glutatyon peroksidazin bileseni Miyopati, nadiren kardiyomiyopati
Sitokrom ¢ oksidaz, dopamin beta-hidroksilaz, | Kas glc¢sizligl, ndérojenik defekt,
Balar tirozinaz, lizil oksidaz, keratinin kross badlanmasim | hipopigmentasyon, anormal kollajen kross
saglayan enzimin bileseni baglan
I Oksidorediiktaz, hidrolaz ve lipazlan iceren R S
s metalloenzimlerin bileseni suy
Fluorid ? Dis clirlimesi

CINKO EKSIKLIGi

o Siklikla g6z, burun, adiz, ve antis gevresinde ddkiintlilerle karakterize akrodermatitis
enteropatika

o Anoreksi ve siklikla diyare

o Cocuklarda buylme geriligi

e Yara iyilesmesinde bozulma

e Hipogonadizm ve azalmis Ureme kapasitesi

o Immiin fonksiyon dedisimi

e Vitamin A metabolizmasinda bozulma nedeni ile gece gérmede bozulma

e Mental fonksiyonun baskilanmasi

e Cinko eksiklidi bulunan annelerde konjenital malformasyonlu gocuk dogurma olasilidinda
artma.

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gérmek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.
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Multipl Skleroz Varyantlar

o Charcot varyanti: Beyin MRI bulgulan yok ya da cok az, esas olarak omurilik
sendromu olarak gérdldr.

» Marburg varyant:: Iki yilda agir defisit ve sik 6liimle seyreder.

« Balo’nun konsantrik sklerozu: Cocukluk ¢adinda, kitle benzeri lezyonlar (KIBAS
bulgular)

DEVIC HASTALIGI (NOROMIYELITIS OPTIKA)

M Optik norit ve spinal kordun transvers miyelitinin birlikte géruldidl durumdur.
 Hastalarin gogunda iki tarafh optik noropati gelisir.

1 Aquaporin-4’e karsi gelisen NMO-IgG pozitiftir.

# MR'da tutulum optik sinirlerde ve medulla spinalistedir.

ADEM (AKUT DiSSEMINE ENSEFALOPATI)

M Viral hastalik, bocek 1sirmasi, agilanma sonrasi gelisebilen demiyelinizan bir hastaliktir.
M MS’e gore gocukluk caginda daha sik gérdldr,
¥ Hastalik tek atak seklindedir.

PROGRESIF MULTIFOKAL LOKOENSEFALOPATI

M Papova viruslerin neden oldudu, demiyelinizan hastaliktir.
M Hiicresel immiinitesi zayif olan hastalarda ortaya cikar.(Immunsiipresan tedavi)
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M Vitamin B 12 eksiklidine bagl olusur.

Beyin, serebellum, spinal kord, optik sinir ve periferik sinirleri etkiler.
Ilk bulgu el ve ayaklarda paresteziler seklindedir.
BOS genellikle normaldir.
Yurlime dengesizligi, ataksik yurlyls
Ekstremitelerde kuvvetsizlik
Medulla spinalis posterior kordon etkilenir.
Derin duyuda, vibrasyon ve pozisyon duyusunda azalma sabit bulgudur.
Spastisite, DTR degisiklikleri (artma, azalma)
Klonus, Babinski pozitiflidi
Mental bulgular: Demans, konflizyon, depresif psikoz nadir goriiliir.
Optik néropati
Otonom bulgular, impotans, sfinkter yetmezlidi
Serum kobalamin diizeyi dlglilerek tani konulur.
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SANTRAL PONTIN MIYELINOZIS

 Hiponatreminin hizh diizeltilmesi sonucu ortaya gikan
@ Uyaniklik kusuru, piramidal kuadriparezi ve pseudobulber paralizi.

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gérmek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.
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» Baryumlu grafi ve endoskopi kullanilabilir,

» Vagotomi yapilan hastalarda vagotominin veterlilijini saptamak amaciyla sham
beslenme sonrasi (sakiz gignedikten sonra) pankreatik polipeptit (PP) diizeyine
bakilabilir.

» Otuzuncu dakikada pankreatik polipeptit diizeyindeki artis > %50 ise
vagotomi tam degildir.

Tedavi

» Komplikasyon gelismemis ise, PPI ve antiasit tedavisi verilir. Cerrahi tedavi nedene
gbre planlanir,

Gastrojejunokolik Fistiil
v Genellikle marjinal (reklren) lilsere baghdr.

v Malabsorbsiyon, sindirilmemis gida artiklarini igeren siddetli diyare, kilo kaybi ve B12
eksikligine bagl anemi gozlenir.

v Hastanin nefesi kotii kokulu olabilir ve fekaloid kusma gériilebilir.

Kilo Kaybi

v Gastrik cerrahi sonrasi kilo kaybi genellikle 2 nedene baglidir. Gida alminda azalma
ve malabsorbsiyon gorilir. Gida alimindaki azalma en sik nedenidir.

Kemik Hastahgi

v Mide cerrahisinden sonra bazen kalsiyum ve D vitamini metabolizmasinda bozulmalar
goralir.

v Kalsiyum ve D vitamini absorbsiyonunun bozulmasi metabolik kemik hastaliklarina
neden olur.

v Ameliyattan yillar sona kemik adrisi ve/veya kiriklar gelisebilir.

v" Diyetle kalsiyum ve D vitamini replasmani bu komplikasyonlari énleyebilir.

Demir Eksikligi Anemisi

v Gastrektomi gegiren hastalarin % 30°'unda 5 yil icinde demir eksikligi anemisi
gelisir,

Nedenleri

» Gastrektomisonrasi HCl azahr. HCI, C vitamini aracihdi ile ferrik demirin ferréze
cevrilmesini ve absorbsiyonunu saglayamadigindan demir eksiklidi anemisi

gelisir.
» Demir absorbsivonunu kolaylastiran gastrik faktor (gastroferrin) kaybolur.
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Megaloblastik Anemi

Genellikle B12 vitamini, nadiren de folat eksikligine bagdlidir,

Vicutta depolanmasi nedeni ile B12 eksiklidine bagli anemi ancak yillar sonra
gelisebilir.

B12 vitamini eksikliginin ana nedeni intrinsik faktor kaybidir.

HCl yiyeceklere badl B12 vitamininin salinmasini kolaylastirir. Mide asitinin azalmasi
da B12 eksikligine zemin hazirlar.

Ayrica afferent ansta bakteri kolonizasyonu B12 eksiklidine yol agabilir.

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gérmek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.
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e B12 vitamini eksiklidindeki anemide MCV artar, kemik ilidinde inefektif eritropoez
olur ve buna badl bulgular vardir (LDH, indirekt bilirubin). Serum demiri ve ferritin
diizeyleri yUksektir. Vakalrda zamanla pansitopeni gelisir.

e Periferik yaymada nétrofillerde hipersegmentasyon gérildr.

o Kobalamin dizeyi genellikle 200 ng/L'nin altinda olmakla birlikte bazen de
klinik olarak hastalarda gok belirgin bulgular olmasina ragmen dizey diislik

olmayabilmektedir.
5 P belirtisi:
1- Pansitopeni
2- Periferal néropati
3- Piramidal bélge belirtileri (Babinski, klonus, ataksi, hiporefleksi)
4- Papiller atrofi

5- Posterior ve lateral spinal kord néropatisi (ataksi, vibrasyon ve pozisyon duyu
kaybi)

B , eksikliginde tedavi:
e B, vitamini haftada iki kez 250-500 mg/IM
e Serum demiri 24 saat iginde %50 azalir. Tehlikeli diizeylere inebilen hipopotasemi
gelisebilir,
o Retikiilosit artisi gorilir (5-10. glnlerde pik)
e Trombositopeni - nétropeni 2 hafta icinde diizelir.
e 2 .haftadan sonra: MCV 5 fl'den fazla diiger.
e MMA ve HS dlzeyi duser
e Anemi 2-4 hafta sonra duzelir.
o Notrofil lob sayisi 4 haftada normale déner.
» B, eksikliginde folat verilirse nérolojik bulgular agirlasir.

Imerslund—=Grasbeck Sendromu:

* Cubilin ve amnnionless gen defekti sonucu Vit-B,, eksikligi vardir.
o Hastalkta tipik olarak proteinri ve nérolojik bulgular da bulunur.

Megaloblastik anemi tanisinda ozel testler

Vit B,, eksikligi Folat eksikligi
Deoksiliridin supresyon testi « Deoksilridin supresyon testi
Hiperhomosisteinemi « Hiperhomosisteinemi
FIGLU atilim (%50) « FIGLU atilim (%50)

|drarda metilmalonik asit atiim
Serum holotranskobolamin diizeyi
Schilling testi

s N e e
KOBALAMIN METABOLIZMASINDA GENETIK DEFEKTLER

e Kobalamin metabolizma bozukluklari metilkobalamin, adenozilkobalamin veya her iki
kobalaminin etkilenmesine gére homosistiniiri, metiimalonik asiddri (MMALUri) veya her
ikisine birden yol acabilir. Bunlardan metilkobalamin sentezini bozanlar megaloblastik
anemiye neden olur.

e B12 vitamininin kanda % 90 dan fazlasinin taginmasini saglayan transkobalamin I
eksikligi megaloblastik anemiye neden olmazken, B12 vitamininin % 10-15 ini tasiyan
ama hiicrelere girip hematopoezde rol oynayan vitamin kismini tagiyan transkobalamin
IT'deki genetik defekt megaloblastik anemiye neden olur.

Transkobalamin 1l eksikligi:

o Hayatin ilk haftasi icinde bulgu verir. Blylme gerilidi, kusma, ishal, tekrarlayan
infeksiyonlar, megaloblastik anemi, pansitopeni, metilmalonik asidiri, tedavi
edilmeyen hastalarda mental gerilik ve nérolojik bozukluklar vardir. Normal B12
vitamini ( codu kanda transkobalamin I'e badli) ve folik asit duzeylerine ragmen adir
megaloblastik anemi olur.

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gérmek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.
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o Folik asit eksikligi anemisi tanisi, makrositozla beraber serum/eritrosit folat
duzeylerinin dustk oldugunun gdsterilmesi ile konur,

Tedavi

e Folik asit eksikligi tedavisinde, glinde 0.5-1.0 mg oral veya parenteral folik asit
verilimesi yeterlidir. Tedaviye 3-4 hafta daha veya hematolojik cevap alinincaya kadar
devam edilmelidir.

* Tiim gebe kadinlara, giinliik 400-800 mcg folik asit verilmelidir. Ancak anne
risk grubunda ise (daha once néral tiip defektli bebek dojurmus veya gebelik
sirasinda antiepileptik ilag kullanacaksa) doz 4mg/giin olmalidir. Etkili tedavi icin,
folik asit replasmanina gebelikten 1 ay dnce baslanmall ve gebelidin 2-3. Ayina
kadar devam edilmelidir.

e Perikonsepsiyonel folat replasmaninin, otizm spektrum bozukluklarini 6nleyici
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KOBALAMIN (B12 VITAMINI)

e B12 vitamini, lipid ve karbonhidrat metabolizmasinda énemli bir reaksiyon olan
metilmalonil-CoA'nin stiksinil CoA'ya izomerizasyonunda kofaktor olarak goérev yapar.
Dolagimdaki B12 vitaminin bir bagka formu olan metilkobalamin, homosisteinin
metiyonine dénlistimunde metil gruplarn transferinde énemlidir. Bu reaksiyon kofaktdr
olarak folata da ihtiyac duyar ve protein ve nikleik asit sentezinde énemlidir.

B12 vitamini, hematopoez, SSS myelinizasyonu ve mental ve psikomotor gelisim igin
énemlidir,

B12 vitamini et, yumurta, sit, peynir, balikta bol bulunur.

Giinlik gereksinim 1-5mikrogramdir. Asit ortam, yiiksek 1si ve 151k, vitaminin bozulmasina
neden olur.

Siki vejeteryan diyet uygulayanlarda eksiklidi sik gordltr,

Colyak hastalidj, ileal rezeksiyon, Crohn hastalidi, Helicobacter pylori enfeksiyonlari, otoimmiin
atrofik gastrit (Pernisiyéz anemi), B12 vitamini malabsorbsiyonuna neden olur.

Proton pompa inhibitérleri veya H2 rsp antagonistleri de B12 eksiklidi riskini aritirir.

Herediter intrinsik faktor eksikligi ve Imerslund-Grasbeck hastaliklari da B12 vitamini
eksikligine yol agar.

B12 Vitamini Eksikliginin Klinik Bulgulan

e B12 vitamini eksiklidinin hematolojik bulgulan, folik asit eksiklidindeki bulgulara
benzer.

Megaloblastik anemi, lokosit ve trombosit sayisinda azalma,
retikiilositopeni, periferik yaymada makrositoz, lokosit ¢ekirdeklerinde
hipersegmentasyon, anizositoz, poikilositoz vardir.

Eksikliginde SSS bulgusu olarak, spinal kordun posteriyor ve lateral kordonlari
tutulumu ile karakterize "Subakut kombine dejenerasyon” ve buna badl
olarak sinir iletim hizinda azalma, his ve kuvvet kaybi, ekstrapramidal tipte istem
digl hareketler, demans, koma ve 6lim gordlebilir,

Halsizlik, yorgunluk, irritabilite, hipotoni, gelisme gerilidi ve istemsiz hareketler, infant
ve gocuklarda gérilebilen nérolojik bulgular iken, erigkinlerde duyusal bozukluklar,
paresteziler ve periferik nérit gorildr.

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gérmek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.
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e Avug ici ve eklem kiviimlarinda hiperpigmentasyon goriilebilir.

o Eksikliginde metilmalonik asidiiri vardir.

 Maternal B12 eksikligi fetal noral tiip defekti igin bagimsiz risk faktoriidiir,

ASKORBIK ASIT (C VITAMINI)

e C Vitamini, kollajen sentezinde, prekollajende, prolin ve lizinin hidroksilasyonu igin
onemlidir. Kollajenin normal sentezi igin askorbik asid gereklidir. Damar
duvarindaki kollajen biitiinltigiinu saglar. Bunun yaninda; noérotransmitter
metabolizmasinda (dopaminin norepinefrine, triptofanin seratonine donistminde),
kolesterol metabolizmasinda ve karnitin biyosentezinde de yeralrr,

e C vitamini ayni zamanda metalloenzimlerin kofaktériddr ve potent bir antioksidan
maddedir.

e C vitamini, demir absorbsiyonunu artinir, demirin transferinden ferritine transportunu
saglar ve tetrahidrofolik asit olusumunu saglayarak immunolojik ve hematopoietik sisteme
katkida bulunur.

o Insanda C vitaminin tek kaynadj diyettir, viicutta depolanmaz. Enfeksiyonlar ve ishal
sirasinda C vitamini ihtiyaci artar.

e Sigara ve dumani, gocuklarda C vitamini ihtiyacini artirir. E§er anne dengeli bir beslenme
aliyorsa, bebekte C Vitamini eksikligi goriilmez. Inek sitii C vitamininden fakirdir.

e C vitamini kaynaklari; meyve ve meyve sulari, biber, gilek, kavun, domates ve yesil
yaprakl sebzelerdir.

¢ Kolaylkla okside olur ve gidalarin islenmesi ve 1si ile hizla bozulur.

C Vitamini Eksikliginin Klinik Bulgulan
e Cvitamini eksikligi olan vakalarin gogunludu, 6-24 ay arasindadir.

e C vitamini eksikligi, skorbiit denilen hastaligin klinik ve metabolik
bozukluklarina yol acar. Skorblitte, cilt, kikirdak, dis, kemik ve kan damarlarindaki
bad doku ve kollajenin olusumu bozulmustur.

o Kanamaya egilim artmistir ve dentin olusumunda bozukluk vardir. Kollajen
badlarin olusumunun bozulmasi nedeniyle disler gevsek tutunur.

e FEksiklidinde, dzellikle uzun kemiklerde osteoblastlarin normal osteid yapimi bozularak,
enkondral kemik yapimi bozulur. Kemikler kolayca kirilgan hale geli. Korteks
incelmis, ve periost gevsektir, subperiostal kanama gériiliir. Ozellikle femur
ve tibia ucunda siktir.

e Klinik bulgularin ortaya cikmasi igin belirli bir zamanin gegmesi gerekir. Bu periyoddan
sonra progresif irritabilite, subfebril ates, istahta kaybolma, kas-iskelet adrisi ve
bacaklarda hassasiyet ortaya cikar.

e Bu semptom ve bulgulara bacaklarda sislik (diz ve ayak biledinde daha belirgin)
ve jeneralize hassasiyet eklenir. Cocuklar ayaklar oynatilirken veya bez degistirme
sirasinda gok huzursuz olurlar. Ekstremite agrilarn psodoparaliziye neden olur.
Cocuklar tipik olarak "Kurbaga pozisyonu"” alirlar. Kalga ve dizler semifleksiyonda,
ayaklar disa rotasyondadir.

e Ekstremite uzunlugu boyunca édem, subperiostal kanama ve agn Ozellikle alt
ekstremitelerde belirgindir ve bu bazen osteomiyelit veya artriti taklit edebilir.

o Kostokondral birlesim bdlgelerinde “rozari”ler ve sternumda ¢ékme, diger
onemli karakteristik bulgulardandir. Skorbitteki rozarilerin koseleri, rasitik
rozarilerden daha keskindir.

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gérmek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.
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Tablo 7-2. Suda ¢oziinen vitaminlerle ilgili bazi klinik durumlar (devam)

VITAMIN ADI | HASTALIK ADI

« Diger suda ¢ozinen vitaminlerden farkl! olarak vicutta ozellikle karaciderde
gnemli miktarda depo edilir. Kismi veya tam olarak midesi ¢ikarilmis kisilerde
(intrensek faktor eksikligi) B12 eksikli@ine bagli olarak klinik belirtilerin
goriilmesi bir kag yil alir ve bu kisilerde artik vitamin emilimi olmaz.

Vitamin B12 yalmzca mikroorganizmalar tarafindan sentezlenir, bitkilerde

bulunmaz. Siki vejeteryan diyetle beslenen kisilerde eksikligi gorllebilir.

Diyetsel eksiklidi nadiren geligir. Ince bagirsaklardan vitamin emilimi bozuklugu

olan hastalarda eksikligin garilmesi ¢ok daha yaygindir,

Bu hastalarda megaloblastik anemi ve nGropati gelisir.

Malabsorbsiyon tamsinda ise Schilling testi kullamlabilir.

Pernisiyoz Anemi:

v Intrensek faktir sentezinden sorumlu olan midedeki pariyetal hiicrelerin
otoimmiin harabiyeti sonucu gelisir.

’ : v Normal olarak, diyet yoluyla alinan vitamin B12 duodenumda intrensek faktore

VITAMIN B12 baglamr.

v" Kobalamin-intrensek faktér kompleksi badirsaklardailerler ve terminal ileum
mukoza hucrelerinin yuzeyinde bulunan IF reseptorlerine baglanir.

v IF-B12 kompleksi, reseptor araciliffi ile emilir ve bagirsak mukoza hiicresinde
iF'den aynlir.

v" Bagirsaklardan yeni emilen B12 vitamini transcobalamin-2 ile dokulara tasinr.

v Intrensek faktor eksikligi, vitamin B12'nin emilimini engeller. Bu durum
pernisiydz anemiyle sonuclamr.

Kobalamin eksikligi olan hastalar genellikle anemiktider, ancak hastalhign gelisiminden

sonra noropsikiyatrik bulgular gosterirler. Bu hastalikta SP bulgusu (Pansitopeni, Periferik

noropati, Posterior kort nGropatisi, Papiller atrofi, Pemisiyoz anemi) gorulir.

Tek basina folik asit verilmesi hematolojik anormallikleri dizeltir ve B12

eksikligini maskeler. Daha sonra ciddi ndrolojik bozukluk ve patolojiye yol

acabilir. Bu nedenle megaloblastik aneminin sebebi tam olarak belirlenmeden
tek basina folik asitle tedavi edilmemelidir.

v

v [zoniazit, piridoksal fosfatla inaktif bir tiirev olusturarak eksikligine yol acabilir.

v D-penisilamin gibi selatlayicr ajanlar eksiklige yol acabilir,

v" Vitamin B6 miktan duslik mamalarla beslenen yeni doganlarda, dogum kontrol

hapi alan kadinlarda ve alkoliklerde eksikligi gelisebilir.

Eksiklik belirtileri, daha ¢ok S55 metabolizmasinda ortaya cikar.

COCUKLARDA; konviilsiyon, asir hassasiyet olarak kendini gosterir.

- Bunun nedeni glutamat dekarboksilaz aktivitesinde azalma ile beyinde
GABA azalmasidir.

- Aynca periferik ndrit de olusur.

- Sebebi belirlenemeyen siit ¢ocudu konviilziyonlannda, ayinc tamda
piridoksin eksikligine bagimli konviilsiyon distUnilmelidir.

VITAMIN B6 v YETISKINDE; dermatoz, anemi, kas distrofisi, keylozis, glossit, okzaliiri,

homosistiniri, mesane taslan, hiperglisemi, gebelerde bulant1 kusma gorilir.

- Aneminin nedeni &-aminoleviilinik asit (ALA) sentaz eksikligine bagh

hem sentezi bozulmasidir. Hastalarda yeterli demir bulunmasina ragmen
sideroblastik anemi ortaya ¢ikar.

» Piridoksin, AST ve ALT gibi transaminazlarin kofaktoridir. Dolayisiyla piridoksin
eksikligini saptamada eritrosit AST enzim aktivitesi tayin edilir.

« Piridoksal fosfat, steroit hormonlann etkisinin sonlandinimasinda énemli rol
alir. Bunu, hormon- reseptor kompleksinin DNA'ya baglanma bdlgesinden
ayrilmasini saglayarak diizenler.

» Piridoksin toksisitesi:

v Ginde 2 g'den fazla miktarda piridoksin alindi@inda ndrolojik belirtiler
garilmistir. Vitamin alimm kesildiginde kismi iyilesme gériilir.

v" Suda ¢oziinen vitaminler igerisinde fazla alindiginda toksisite gozlenen tek
vitamindir.

» Skorbiit:

v" Askorbik asit eksikligine bagh gorilir.
v Ozellikle hidroksiprolinden fakir yetersiz bir kollajen sentezlenir.
v" Deri ve mukozalara kanama, dis eti kanamasi, dislerde gevseme, mavi renk alma

e T

ASKORBIK ve dislerin kayb1, kemiklesmenin durmasi, yara iyilesmesinde gecikme gorllir.
ASIT v" Kostakondral kikirdak bilesiminde dikensi ¢ikintilar tipik fizik muayene
bulgusudur,

v" Periost altina kanama, daha cok alt ekstremitelerde oldugundan ¢ocuklar ayaklan
oynatilirken veya bez dedistirme sirasinda ¢ok huzursuz olurlar (Sekil 6-11).

v" Ekstremite agnlan pstdoparaliziye neden olur, ¢ocuklar tipik olarak “kurbaga

pozisyonu” alirlar.

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gérmek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.
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v' Gastrik nedenler

Pernisiydz anemi (en sik nedendir, IF veya pariyetal hicrelere karsi
otoantikorlar vardir)

> Total/kismi gastrektomi, gastrik by-pass cerrahisi

» Konjenital intrensek faktor eksiklidi veya defektif sentezi

» Atrofik gastrit, proton pompa inhibitérleri, H2 reseptor blokerleri

v Intestinal nedenler
» Kronik pankreatit (pankreatik enzim eksiklik, R faktor ayrilamaz)
» Zollinger-Ellison sendromu (pankreas enzimleri inaktive, R faktér aynlamaz)

» Enfeksiyoz etkenler: Diphyllobothrium latum, bakteriyel asiri cogalma (kor
barsak sendromu, divertikllozis)

» Emilim bozuklugu: Crohn hastalidi, ileal rezeksiyon, tliberkiiloz, Tropikal
sprue, Colyak hastalidi, radyoterapi, GVHD hastaligi

» Imerslund-Grasbeck sendromu (Konjenital kiibilin reseptéri eksikligine bagl
B12 malabsorbsiyonu + proteindiri)

» Transkobalamin 2 eksiklidi
v Diger nedenler

» Ilaglar: Kolsisin, metformin, alkol, omeprazol, kolestiramin, neomisin,
potasyum klorid, antikonvilsanlar, sitotoksik ilaglar, PAS.

» Nitroz oksit inhalasyonu: Vitamin B12'yi oksitleyerek inaktive eder (akut
megaloblastik anemi).

& Klinik
Anemiye badli halsizlik ve yorgunluk siktir.

Subikter saptanabilir (inefektif hematopoeze badl hemoliz ve indirekt bilirubin
yikseklidi).

Vitamin B12 eksikliginde demiyelinizasyon sonucunda noérolojik bulgular gelisebilir.

v En sik spinal kordun posterior-piramidal kolonlarinda myelin kaybi ve
bilateral periferik ndropati olur (vibrasyon, pozisyon hissi kaybi, dengesizlik).
Romberg testi pozitif olur.

Optik atrofi, serebral bulgular, paresteziler ve yuriimekte zorluk, demansa
neden olabilir.

Norolojik bulgular aneminin adirldi ile korele degildir, bazen anemi olmadan
nérolojik bulgu gelisebilir.

Atrofik glossit (Hunter dili) nedeni ile dil agrili ve kizarktir.

Lokopeni ve trombositopeniye badll enfeksiyvonlar, petesiler gelisebilir.

Hiperhomosisteinemiye badl ateroskleroz ve tromboza yatkinlik beklenir.
Laboratuvar

Makrositer anemi, MCV > 100 fl beklenir.

LDH ve indirekt bilirubin yliksektir (kemik iliginde gelisen yikima badh; inefektif
hematopoez).

Normoblastlar retikiilosite déniisemeden yikildidi igin retikiilosit diisiiktiir.

Pansitopeni ilerleyen dénemlerde gelisir.

o Periferik yaymada noétrofillerde hipersegmentasyon, Howell Jolly cisimleri,
makrositer dedisiklikler, ovalositler, anizositoz ve poiklositoz beklenir.

Bu soru hakkinda daha fazla referansimizi gérmek icin www.tusdata.com'u ziyaret ediniz.



