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1.GIRIS

‘Idiopatik hiperkatabolik proteinemi’ ilk kez 195%°da Gordon tarafindan
tariflendi (1) Gordon, serum proteinlerinin intestinal sisteme kaybindan,
‘eksudatif enteropati’ adi verilen bir olayin sorumlu oldugunu ortaya koydu.
Bu terim, ince veya kalin bagirsaga lokalize, aktif eksudatif bir olay: tamimlasa

da daha yakin zamanda bildirilen raporlar, refli 6sefajitise baglh 6sefagustan ve

hipertrofik gastropatiye bagh, mideden enterik protein kaybi oldugunu ortaya
¢ikardi  Waldmann tarafindan ortaya atilan daha kapsamli bir terim
‘gastrointestinal protein kaybi’, lezyonlarn yaygin dagihimm  ve protein
kaybinin transudatif karakterini daha kesin bir sekilde yansitmaktadir (2,3)
Protein kaybettiren enteropati (PKE ) serum proteinlerinin, gastrointestinal
sistemde kaybina bagli olugan bir sendromdur (4-8 ). PKE spesifik bir hastalik
degil patofizyolojik bir durumdur (9)

1.1 Amac: Bu caligymada pediyatrik olgularda protein kaybettiren enteropati
tanisinda Te-99m  HSA’ nin diagnostik degerinin  ve takipte kullamm

etkinliginin belirlenmesi amaclanmigtir



2. GENEL BILGILER

2.1. PROTEIN KAYBETTIREN ENTEROPATIDE PATOFIZYOLOJI

Gastrointestinal sistem, total protein katabolizmasinin % 10’undan
sorumludur. Normalde her giin, dolasimdaki albiiminin % 2” den az1 kaybolur
Gastrointestinal protein katabolizmasinda proteinler enterositlere tasmip,
lizozomlann i¢inde pargalanirlar Bu durum, proteinlerin bagirsak limenine
gectisi  PKE® den farklide Normal kosullarda enterositlerin  hiicre
membranlarn apikal siki baglanti noktalarindan baglanirlar ve gegirgen
olmayan bir bariyer olustururlar Mukozal erozyon ve iilserasyonlar sonrasi bu
bariyerin bozulmasi proteinlerin gastrointestinal himene gegmesine yol agar
Ayrica bagirsak lenfatik drenajim lakteallere tagiyan lenfatik damarlarda
basing artmast sonucu ince duvarl lenfatik kanallarin riptiire olmast ile de ,
proteinlerin kaybi sézkonusu clabilmektedir (10) Bu olay sirasinda pek ¢ok
plazma proteini kaybolur ancak albiimin vaskiler alanda onkotik basincin
diizenlenmesinden sorumlu oldugundan, albumin kaybinin sonuglari daha

dramatikfir

2.2. ALBUMIN METABOLIZMASI

Hipoalbtiminemi PKE’ nin iyi bir gostergesidir Ancak hipoalbiiminemi
bir ¢ok durumda meydana gelebilir Albiimin diizeyleri sentez, yikim ve

distribiisyonu etkileyen bircok faktore baghdir

2.2.1. Albiiminin Yapisi

Karaciger tarafindan sentezlenip plazmaya tasinan major proteindir
Polipeptid zincirin molekul aguligl, 69.000 ila 70.000 arasindadir 580-385
aminoasitten olusur Molekil dokuz ¢ift halka yaparak katlamr ve disiilfit
baglan ile birarada tutulur Albiimin plazmada osmotik basinci ayarlar;

metallers, iyonlari, yag asitlerini, aminoasitleri, metabolitleri, bilirubini,



enzimleri, ilaglari, ve hormonlani tasir Karaciger hiicrelerinin endoplazmik
retikulumuna bagh poliribozomlar albimin sentezlerler. Deneysel ¢alismalar
albiimin sentezinin 20 dakika strdigunit gostermistir Karaciger hicre
popilasyonunun  Ggte  biri albumin sentezinde aktif rol oynar Yeni
sentezlenen molekilller, hepatik lenf ile direk hepatik sintizoidlere salinirlar
Siniizoidler hasarl oldugunda veya karaciger sirozuna bagli postsintizoidal
portal hipertansiyon varsa, yeni sentezlenen albiiminin % 87 gibi buyik bir

<

miktar: karacigerin vaskiler kompartmanim ¢ by — pass’ eder, dogrudan

asite gegerek kaybolur
2.2.2. Dagilim

Serum albUmini intravaskiiler ve ekstravaskiller havuzda — dagihr
Intravasktler ve ekstravaskiiler havuzlarda dengeye ulasilmasi 7-10 giin alir
Intravaskiler alan albimin kitlesinin % 35° int ekstravaskiiler alan ise % 65°
ini olusturur Ekstravaskiler albiminin % 50° ye yakini deride bulunur.
Vaskiiler sistemi terkettikten sonra albiiminin % 80’ 1 torasik kanal ile
plazmaya doner Albiminin ekstravaskiiler degisebilen havuzu hemoraji,
masif proteiniiri, protein kaybettiren enteropati, ve uzun sireli aglikta

plazmaya mobilize olabilir
2,2.3. Sentez ve Yikim: Etkileyen Faktorler

Aminoasitler. Albiimin sentezini etkileyen en énemli faktér beslenmedir ya
da daha da o6zellestirirsek sentez alanina aminoasit saglanmasidir. Caligmalar
protein alimmdaki degisikliklerin albimin sentezine etkisinin total karaciger
protein tretimine etkisinden daha belirgin oldugunu géstermigtir Aglikta ya
da proteinden fakir diyet ile beslenilen durumlarda 24 saat iginde albiimin
sentezt %o 50 azalir Aglikta protein sentezi azalmasi, karacigere donen
endojen aminoasit kaynagina ragmen devam eder Proteinlerin agirt yikimi

olurken sentez azalir Bu plazma konsantrasyonunda diisiise neden olur



Biitin amincasitler  albiimin sentezinde efektif degildir Triptofan
karaciger proteinlerinde en az rastlanan aminoasittir  Arjinin, lizin,
fenilalarin, glutamin, alanin, treonin, prolin ve ormitin 1se kismi etkiye
sahiptir
Hormonlar. Glukokortikoidler growth hormon ve insilin alblimin sentezini
stimiile ederler Glukoz isulini arttirip, glukagonu diisiirerek, aminoasitierin
sentezde kullammint arttirrr ve proteinlerin yikimim azaltir
Hepatik Ortam. Hepatik interstisyel sivi diisiik miktarda albiimin icerir ve
albimin sentezi {izerine Snemli etkiye sahiptir Kolloid igeriginde azalma
olmasi albumin sentezini baglatir Tuzdan fakir infuzyonlara veya diger
kolloidlere cevap olarak hepatik interstisyel sivi basinci artarsa albumin
sentezi durur. Boylece albiimin sentezi ekstraseluler onkotik basing tarafindan
diizenlenir. Doku hasari, neoplastik olaylar, viral ve bakteriyel enfeksiyon ve
enfestasyonlar ‘akut faz cevabina’ neden olarak albiimin sentezini azaltirlar
Katabolizma  Alblimin yikimini  etkileyen mekanizmalar tam olarak
anlagilamamistir. Yeni ve eski alblimin molekiilleri benzer sekilde yikimdan
etkilenir Albuiminin %3-%4 i giinliik yikima ugrar Mekanizmalar albiimin
kitlesine bagimlidir ve intravaskiiler albimin hacminden etkilenir Teorik
olarak hipoalbiimineminin katabolik hiz ile iliskili olmas1 beklenir ancak bu
her zaman gergeklesmez.

Hipoalbiimineminin derecesi en az i¢ farkli dediskene baglidir (1) alblimin
kaybinin huzi , (2 ) karacigerde albiimin sentez hizinda artis (3) Disitk serum
dtizeylerine yanit olarak albiiminin nonenterik katabolizmasinin azalmas:.
Tablo 2 1.°de ¢esitli hastaliklarda albumin sentez ve yikim degisiklikleri
goriilmektedir (11)




Tablo 2.1.
FARKLI HASTALIKLARDA ALBUMIN METABOLIZMASI

Eastahk Sentez Yilam
Siroz
Asit yok iy _
Asit var \ ™
Renal hastalik
Protein kaybi — 0
Nefrozis T i
Lenfatik obstriiksiyon — ™
Gastreintestinal sistem hastalig: ) TT

Normal bgbrek, albiimin vikiminda kiigiik bir rol oynar. Gastrointestinal
sistem, ginluk yikilan ve kaybolan total albiimin kitlesinin % 10’undan
sorumtudur  Tikiiritkte ve gastrointestinal  sekresyonlarda plazma
proteinlerinin hepsinden eser miktarda bulunur Gunlik katabolize edilen
albimin miktarinin % 10° una karsilik gelen eden bu sizinti, deskuame olan
hiicreler ile birlikte intestinal villislerin apikal kismundaki lamina propriadan
lenf kaybmmn bir sonucu olabilir Hidroliz sonrast albiiminin ve diger
proteinlerin  igerdigi aminoasitler limende kaybolurlar, reabsorbe edilip
yeniden kullanilirlar

(Cok sayida hepatik ve gastrointestinal hastalik devam eden protein kaybi
ile ilgilidir. Sirozda, albiimin sentez hizinin hafif diizeyde azaldig
rapotlanmistir  Hipoalbiiminemi asidik sividaki katabolizmadan -daha ¢ok
etkilenir Nefrotik sendrom ve protein kaybettiren enteropatide sentez hizi
kaylp hizina yetigemez Sentez hizinda azalma, malnutrisyonda  ve

gastrointestinal sistemden protein sizintist olan durumlarda da bildirilmistir

Lh



Artmuis  yikim  hizi uyanisina  karsiik  sentez  mekanizmasinin  yanit
vermemesinin nedeni halen agiklanamamustir.
Sonugta hastalarda hipoalbiiminemi, o6dem, ishal ve diger serum
proteinlerinin kaybina bagli semptomlar gelisit |
Protein kayb:1 farkli mekanizmalar ile gergeklesir
1 Enterosit hasari sonrasi intestinal hiicrelerde permeabilite artis:
2 Mukozal erozyon ve iilserasyon sonrast limene inflamatuar eksuda sizmasi
3 Lenfatik obstriksiyon ile birlikte gastrointestinal sisteme lenf stzmasi
Plazma proteinlerinin gastrointestinal sistemden kaybt birgok nedene bagh
olusur Sistemik, konjenital, lokalize veya jeneralize gecici veya uzun siirel
benign veya malign bir ¢ok hastalik PKE’ ye neden olabilir PKE en az 85
hastalikla birlikte tantmlanmigti
PKE spesifik bir hastalik degil, patofizyolojik bir durumdur,
Anormal enterik protein kaybmin nedenleri ve altta yatan patofizyolojik

nedenler tablo 2.2 de histenmigtir (11)



Tablo 2.2.
PROTEIN KAYBETTIREN ENTEROPATI ILE ILGILI
BOZUKLUKLAR

LENFATIK OBSTRUKSIYON
Konjenital GI lenfanjiektazi
Mezenterik lenfatik obstritksiyon
Crohn Hastaligy

Lenfoma

Whipple hastahig:

Tubekitloz, Sarkoidoz, Arsenik zehirlenmesi

ARTMIS SAG KALP BASINCI
Perikardit
Konjestif kalp yetmezligi

Fontan Prosediirii veya Mustard operasyonu

GASTROINTESTINAL EPITEL BARIYERININ KIRILMASI
Eroziv ve ilserafif

Gastroosefageal reflii osefajiti

Enfeksiyoz gastrit, enterit

Henoch Sconlein purpurast

Peptik hastalik

Nekrotizan Enterokolit

Graft versus host hastalif

Psddomembrandz enterokolit

Ulseratif kolit ve Crohn

Idiopatik iilseratif jejunoileit

AIDS, konjenital immiin yetmezlik sendromu

Intestinal rezeksiyonu takiben anastomotik iilserasyonlar



EROZYON VEYA ULSER OLMAYAN MUKOZAL HASTALIKLAR
Alletjik gastroenteropati

Eozinofilik gastroenteropati

Atopik dermatit

Colyak hastalid

Whipple’s

Bakterial overgrowth ve tropikal sprue

Menetrier

Sistemik lupus eritematosus

Infestasyonlar (Giardia, schistosomiasis, malaria)
Mikroskopik veya kollagenoz kolitis

Polipozis { multiple juvenil veya familial adenomatéz )

Lenfomalar

2.3. ENTERIK PROTEIN KAYBINDA TANI YONTEMLERI

2.3.1. Klinik Bulgular

PKE’ de tamimlanan semptom ve bulgularin spektrumu ¢ok genistir Bazi
hastalarin gastrointestinal yol ile ilgili semptomlar olmayabilir. Sadece
kronik hastalik bulgulari, azalmis plazma onkotik basinci ve belirgin dem
olabilir Plazma onkotik basincinin azalmasina bagli 6dem ve kapilierlerden
disart stvi sizmast PKE’ nin en belirgin bulgularidir Bunun disinda, kilo
aliminda azalma, boy uzamasinda durma, yagda ¢oztinen vitamin eksikliginin
bulgulari, anemi, agir ve uzun sireli gastrointestinal semptomlar gorilebilir.
Plazma proteinleri nonselektif olarak kayba ugradig: halde, albiimin plazma
proteinlerinin iginde en ¢ok kayba ugrayamdir. Immunglobulinlerin ve

lenfositlerin kaybi ile de rekiirren enfeksiyonlar olugabilir



Daha &nce de belirtildigi gibi protein kaybettiren enteropati spesifik bir

hastalik degil patofizyolojik bir durumdur Basarili tedavi igin altta yatan

hastaligm kesin tanisinin genis ayirict tanilar yapitarak konmasi gerekir

2.3.2. Serum Total Protein ve Albiimin Diizeyleri
PKE’ nin belirlenmesinde en yaygin kullanilan laboratuvar testi serum

total protein ve alblimin diizeyleridir Tablo 2 3 "de serum total protein ve

albumininin yasa g6re normal degerleri yer almaktadir (12)




Table 2. 3.
SERUM TOTAL PROTEIN ve ALBUMININ YASA GORE

NORMAL DEGERLERI
YAS TOTAL PROTEIN (g/dL) ALBUMIN (g/dL)
‘Cord’ 4,8-8 2,2-4,0
Yenidogan 4,4-7,6 3,2-4,8
1 giin-1 ay - 4,4-7,6 2,5-5,5
1-3 ay 3,6-7,4 2,1-4,8
4-6 ay 4,2-7,4 2,8-5,0
7-12 ay 5,-7,5 3,2-5,7
13-24 ay 3,7-7,5 1,9-5,0
25-36 ay 5,3-8,1 3,3-5,8
3-5 yas 4,9-8,1 2,9-5,8
6-8 yas 6,0-7,9 3,3-5,0
9-11 yas 6,0-7,9 3,2-5,0
12-16 yas 6,0-7,9 3,2-5,1
Eriskin 6,0-8,0 3,1-5,4

Protein kaybettiren enteropatinin siddetli olmasina bagli hepatik sentez
mekanizmalan kompansasyon i¢in yeterli degilse, hipoalbliminemi meydana
gelir. Kronik enfeksiyon, aminoasitlerin malabsorbsiyonu, malnitrisyon gibi
sentez mekanizmalaninin artmadidi, orta diizeyde protein kaybi olan
durumlarda da hipoalbiiminemi meydana gelebilir Gastrointestinal sistemin
protein kaybetiren enteropati ile ilgili birgok  diffiiz hastaliginda, probleme
malnutrisyon ve malabsorbsiyon komponentleri eklenerek, karacigerin
kompansatuar sentez yetenegini azaltwlar PKE  tamsi serum albiimin
dizeyleri baz alarak konulamaz, ¢linki bazi durumlarda sentez hizi, kaybi
kompanse edebilir Enterik protein kaybi1 direk olgiilerek degerlendirme

yaptlmalidir (11),

10




2.3.3. Endoskopik Biyopsi

Endoskopik biyopsi invaziv bir tam yontemidir. Ayrica mukozal hasara
yol agmayan subklinik PKE’ ye neden clan durumlarda taniya yardimer

olamaz.

2.3.4. Isaretli makromolekiiller ve fekal a-1antitripsin
PKE tamsinda kullamilan isaretll makromolekiiller diger plazma

proteinlerine benzer sekilde dagilmali ve metabolize olmalidir Molekiil |
sekresyona ugramamali, sindirilmemeli ve gastrointestinal sistemden geri
emilmemelidir (13) Klinik kullanimim artirmak icin teknik, guvenilir ve
tekrarlanabilir olmaly, hasta ve laboratuvar i¢in kolay uygulanabilir olmahidir

Enterik protein kaybimi saptamak icin I-131 polivinilpirolidon, [-125
polivinil pirolidon (14), Cr-51 albumin (2), Cr-51 kromik klorid, I -123
albiimin (15), Indium-111 klorid (16), In-111 transferrin (17,18), T¢-99m
dietilen triamin pentaasetik asit human serum albumin (19), Tc-99m dekstran
(20,21), T¢-99m human immiinglobulin (21,22), Te- 99m metilen difosfonat
(MDP) (23) ve Tc- 99m Human Serum Albiimin  (HSA) kullamian
makromolekillerdir (24).

1977°de Crossley ve Eliot Cr-51 isaretli albumin ile gastrointestinal

protein kaybi1 gosterilen ¢ocuklarda fekal o-lantitripsin  (FA1-AT)
diizeylerinin, erigkinlerin ve protein kaybettiren enteropati bulgusu olmayan
normal ¢ocuklarin 10 kat1 oldugunu gésterdi (25)

FAI-AT protein kaybettiren enteropatinin tamisinda kullamlacak ajanin
gerektirdigi tim ozelliklere ve agagida siralanan avantajlara sahiptir
1 Bir serum proteinidir
2 Diyette yoktur Bu nedenle fekal dizeyleri sadece intravaskiiler alandan

bagirsaga gegen protein miktarini yansitir
3. Molekiil agirligi 50,000 dir. (Albtimininkine olduk¢a yakindir )
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4. Bur proteaz inhibitorii oldugundan intraliiminal proteolizise ugramaz ve
pargalanmadan digkiya atilir.

C1-51 albtimin klirensi ve FA1-AT klirensi arasinda lineer bir korelasyon
gosterildikten sonra FAI-AT yéntem yaygin olarak kullamlmaya baglanmustir
(26-31) Bu testin yaygin kullamimas: ile birgok beklenmeyen hastalikta
subklinik PKE bulunmustur.

Aynica FA1-AT Kklirens yénteminin kullamlmasi, PKE’ nin ayinct tanising
hipoalbiminemiye neden olan bozukluklann disindakileri de kapsayacak
sekilde genisletmistir Bir seride ¢ocuklanin % 24 unin serum albiimin
duzeyleri norimal olarak bulunmustur (32)

Tc-99m 1saretlh HSA kullamlarak gergeklestirilen bir calisma 24 saat
iginde intravendz enjekte edilen dozun % 0,5 den azimin digki ve idrar ile
atildiginl ortaya gikardi (33) Bu gozleme dayanilarak gastrointestinal protein
kaybini géstermek igin 1986 dan itibaren PKE’ nin gésterilmesinde Tc-99m
HSA sintigrafik goriintuleme yontemi olarak kullamimaya baslanmigtir
(24,34,35)

Diger tekniklerden farkli olarak sintigrafik gériintilleme gastrointestinal
protein kaybinin yerini de lokalize edebilme 6zelligine sahiptit Ancak PKE’
nin gostertilmesinde, Tc-99m HSA ile ilgili vapilmis ¢ok az sayida caligma
mevceuttur

Bu c¢aligmada, pediyatrik olgularda protein kaybettiren enteropati
tamsinda Tc-99m  HSA’ nin diagnostik degerinin  ve takipte kullamim

etkinliginin belirlenmesi amaglanmigtir
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3.GEREC VE YONTEM
3.1. Hastalar

Mayis 2001 ve Mayis 2003 tarihleri arasinda pediyatrik yag grubundan
hipoalbiiminemisi olan ve/ veya klinik olarak PKE siiphesi saptanan 25 hasta
(9 kiz; 16 erkek, vas aralid1 : 2 ay - 14 yil, ortalama yag: 54 £55 il
median: 3 yil ) caligmaya dahil edildi Bu hastalarda PKE varhgmi
gostermek i¢in Tc-99m HSA sintigrafisi gerceklestirildi  Hastalarda total
protein ve albiimin dizeyleri bakild1 25 hastadan ¢élyak klinik suphesi olan
17" sinde antigliadin antikorfart bakildi Hastalarda kesin tani, bivopst
bulgular: { 21 hasta) veya klinik takip ve / veya laboratuvar bulgulan ile (4

hasta) kondu

3.2. Sintigrafik Goriintiileme

Hastalara erigkin dozu 740 MBq olacak sekilde kiloya gore hesaplanan
Tc-99m isaretli HSA intravendz enjekte edildi  Anterior batin bolgesinden
ilk bir saat igerisinde dinamik, takipeden1 2 4 6 8 ve 24 saatlerde statik
gorintileme gergeklestirildi.  Birinci saatin sonunda ek olarak boyun
bélgesinden de goriintiileme yapilatak serbest teknesyum varligs, tiroid ve
tikrik bezlerinin vizilalizasyonlart kontrol edilerek aragtinldi Dinamik
goruntiiler 17 er dakikalik 60 frame olacak sekilde 64 x 64 matriks ile, 1 2
4. 6 8 saatlerdeki statik gorintiler ise 256x256 matriks ile 10 dakika; 24
saatte 20 dakika olacak sekilde gerceklestirildi Goruntilemede SOPHA
DST- X1 gama kamera ve ‘Low Energy — High Resolution’ kolimatér
kullamlds

Gorunttler iki ayri gézlemci tarafindan degerlendirildi Gozlemciler aras:
goris farklihg olan goruntiler igin yeni bir deSerlendirme yapilarak géris
birligine varildi

Abdominal bolgede T¢c-99m HSA’ nin fizyolojik dagilim yerleri diginda
herhangi bir zaman ve lokalizasyonda aktivite izlenmesi patolojik kabul

edilerek, sintigrafi pozitif degerlendirildi
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Sintigrafi sonuglar1 biyopsi bulgulann veya klinik takibe dayanan son
tanifar ile kargilagtinldi Dogru pozitif, dogru negatif, yanlis negatif ve yanhs
pozitif hastalar belirlendi. Dogruluk, duyarlihk, &zgilluk, pozitif belirleyici
deger ve negatif belirleyici degerler hesaplandi

Ik sintigrafik gorintiileme sonrast sintigrafileri pozitif olarak
deZerlendirilen 17 hastadan 8’ine ilk sintigrafi sonrast1 4 -11 ay arasinda
degisen zaman diliminde { median: 6 ay, ortalama 72 26 ay ) tedaviye
yanitin deSerlendirilebilmesi amaci ile takip sintigrafisi yapildi  Takip

sintigrafisi sonucu ile hastamn klinik ve laboratuvar bulgulan karsilagtirilds
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4, BULGULAR

Yirmibes hastanin 17°sinde sintigrafik gdrintitleme sonucu pozitif, kalan
8’inde ise negatif olarak degerlendirildi Tum hastalarin biyopsi bulgulari,
laboratuvar sonuglari ve klinik takip bilgileri Dbirlikte degerlendirilerek
kesin tanilart belirlendi 20 hastanin son tamisi intestinal biyopsi ile bir
hastanin tamst karaciger biyopsisi ile dort hastanin son tansi ise klinik takip
ve / veya laboratuvar verileri birlikte degerlendirilerek kondu
Tablo 4 1 de sintigrafi sonucu negatif degerlendirilen 8 hastanun dzellikleri
gorulmektedir.  Son tam ile sintigrafi sonucu kargsifastirildifinda olgulardan
4iniin sintigrafik sonucunun dogru negatif, (Tablo 41; 2, 3, 6, 8 no’ lu
hastalar ) kalan 4’unin sonucunun ise yanis negatif oldugu saptandr (Tablo

4.1;1,4,5, 7 no’'lu hastalar)




Tablo 4.1.

SINTIGRAFI SONUCU NFGATIF HASTALAR

NO Cins Yag Klinik DN/YN Son tani Tani
Yontemi

E 5ay Bulant YN Kwashiorkor B
Kusma
istahsizlik
Yaygin édem

K 4 ay Yiizde sislik DN Hepatosteatoz B

Steatohepatit
E 10 ay Ishal DN Hipotiroidi K

Kusma

Ates, 8Ksiriik

4 E 1ay Kilo kaybi
Ishal

Kusma

5 K 7ay Kusma
Ishal
Karin sisligi

6 K 2ay Nobet
Hipoalbliminemi

7 E 16ay Diislik dogum agirhgi
Kronik ishal

Sik tekrarlayan ishal
Kilo alamama

YN

YN

DN

YN

DN

Hiperoksaliiri

Otoimmiin enteropati B

Intestinal lenfanjiektazi B

Selektif Magnezyum K
Malabsorbsiyonu

inek siitti proteini B
allerjisi
Schwachman B

Diamond sendromu

DN:Dogru Negatif, YN:Yanlig Negatif;, B:Biyopsi ; K: Klinik ve Laboratuvar
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Sekil 4.1.: Hepatosteatoz tamsi alan 4 aylik kiz hasta.

1,2 , 4 ve 24. saatlerde anterior pozisyonda alinan gortintiilerde aktivitenin
normal fizyolojik birikim verlerinde tutuldugu izleniyor Sintigrafi sonucu
dogru negatif olarak degerlendirildi.

1. SAAT 2. SAAT

o]

4. SAAT | 24. SAAT
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Sekil 4.2. : Otoimmiin enteropati tansi olan 1 aylik erkek gocuk.

2,4, 8 ve 24 saatlerde anterior pozisyondan alman goriintijler izleniyor
Fizyolojik tutulum alanlarimin diginda batinda herhangi bir lokalizasyonda
patolojik aktivite tutulumu izlenmiyor. Bu olgu igin sintigrafi sonucu yanls
- negatif olarak deferlendirildi

24.SAAT
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Sintigrafi sonucu pozitif olan 17 olgunun hepsinin sonucu dogru pozitif
idi. Bu hastalara ait bilgiler Tablo 42" de gosterilmistir.
Sekil 43’ de ¢olyak tamsi olan 14 yaginda erkek hastaya ait sintigrafik
goriintitler sunulmustur
Sintigrafi sonucu pozitif olan 17 hastadan 8’ine ilk sintigrafiden sonra
4 -11 ay arasinda degigen zaman diliminde kontrol sintigrafisi yapild:
Hastalarmn  tiimiinde  klinik  ve laboratuvar bulgularda diizelme ragmen
kontrol sintigrafilerinin negatiflesmedigi saptandi Sekil 4 4 ve sekil 45° te
¢olyak hastalarinin tedavi oncesi ve sonras: goriinti érnekleri sunuimustur. Bu
iki olguda kontrol sintigrafilerinin yapidig: donemde klinik dizelme

saptanmus olup, antigliadin antikorlart negatif bulunmugtur
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Tablo 4.2.
SINTIGRAFI SONUCU POZITIF HASTALAR

Sintigrafinin
Pozitif olma Tan
Cins Yag Klinik Zamani (saat) Lokalizasyon Son tan Yéntemi
E 8 Karin agrist 2 iB Colyak B
Bas agdnsi
K 3 Kronik ishal 4 B Colyak B
istahsizlik
Kilokaybi
Kusma
3 E 14 Kronik 2 B Colyak B
konstipasyon
Basajnsi
4 E 13 Kronik ishal 4 18 Céolyak B
Solukluk
5 E 9 Gelisme geriligi 4 B Colyak B
Boy kisaligi
8 K 16 ay Kilo kaybi 4 I5] Colyak B
Kronik ishal
7 E 11 ay Gelisme geriligi 6 iB Colyak B
Kronik ishal
8 K 2 Kilo alamama 1 iB Colyak B
Gelisme geriligi
Karin sisligi
Bol diskilama
9 E 14 Kronik ishal 4 iB Colyak B



Karin agrist

14 ishal ile gelen 1 Kolon Ulseratif kolit B
kanama

14 Boy kisalifji 2 iB Colyak B

10 Boy kisalig 4 B Colyak B
Gelisme geriligi

2ay Morama 6 iB Kistik fibrozis = K
Oksiiriik

10ay Kusma 1 iB PEM K
Oksiiriik Leprechaunizm
Ishal
Gelisme geriligi

15 E  16ay Kronikishal 1 iB Colyak

Istahsizlik

Kilo alamama

16 K 13 Boy kisalii 6 iB Colyak B
Sik diskilama
Gelisme geriligi

17 E 4 Karm agisi 2 iB Colyak B
Kronik ishal ALL

B : Ince bagirsak B: Biyopsi K : Klinik ve Laboratuvar ALL: Akut

lenfositik 16semi




‘Sekil 4.3.: Colyak tamsi olan 14 yaginda erkek hasta.
Aﬁtedor batin bolgesinden 1. ve 2. saatte alinan gortntilerde ; 1. saat goriintiisii
_ -négatif olmakla birlikte, 2. saatte mesane superiorunda orta hatta, ince

bapirsaga ait patolojik HSA akiimiilasyonu izlenmektedir.

1. SAAT

2. SAAT
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Sekil 4.4.; Colyak ve ALL tanilart olan 4 yaginda erkek hasta Soldaki goriinti
edavi Oncesi ik sintigrafik goriintiilemeye; sagdaki gortintii ise ilk
sintigrafiden sonra 10. ayda gergeklestirilen kontrol sintigrafisine aittir. Tedavi
sncesi ve sonrasinda anterior pozisyonda 4 saatlerde alman her iki gorintiide

fe batin sag alt kadranda patolojik Tc-99m HSA akiimilasyonu izleniyor

TEDAVi ONCESi TEDAVi SONRASI

4. SAAT 4. SAAT
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Sekil 4.5 : Sekiz yasinda erkek hastamin (¢olyak) tedavi 6ncesi ve tedavi sonrasi
8. ayda yapilan sintigrafileri

AjTedavi dncesi 6. saat goriintiileme: Karaciger inferiorundan baslayan, asag:
mediale iliak arter trasesine uzamm gosteren ve ayrica mesane superiorunda orta
hatta ince bagirsak ile uyumlu lokalizasyonda patolojik Tc-99m HSA
aklimiilasyontar izlenmektedir.

B)Tedavi 6ncesi 8. saat goriintiileme: Sekil A’ da izlenen aktivitenin hemen

hemen aym kaldigi ancak intensitesinde bir artig oldugu gozleniyor
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Bu sonuglar ile hasta grubu icin duyarhlik, 6zgillik, dogruluk, pozitif
belirleyici deger , negatif belirleyici deder hesaplandi Duyarhitk %81,
ozgillik %100, dogruluk %84, pozitif belirleyici deer %100, ve negatif
belirleyici deger %50 olarak bulundu

25 hastamin 23 inde total protein ve albiimin degerleri bakiidi Total
protein degerleri: 2 9-79 mg / dl arasinda olup median deger 62 ve
ortalama deger 5 7+ 135 bulunmustur. Alblimin degerleri 15-66 mg /di
arasinda olup, median deger 3.4 ve ortalama 3 3+ 1 2 olarak bulunmustur
Olgularin 6’sinda tetkik sirasinda bakilan total protein ve albiimin degerleri
yasa gore normalin altinda; 4 hastada total protein dizeyi normal ancak
alblimin diizeyi normalin altinda, bir hastada total protein normalin altinda
ancak albiimin diizeyi normal olarak saptandi Hastalarin 12’sinin yasa gore
albiimin ve total protein degerleri normal olarak bulundu.

Tablo 43 de de hastalarin total protein ve albiimin diizeyleri ve sintigrafi

sonuglari gosterilmigtir



Tablo 4.3,
TOTAL PROTEIN VE ALBUMIN DUZEYLERINE GORE

SINTIGRA¥I SONUCLARI

Total protein / Albiimin Sintigrafi Pozitif Sintigrafi Negatif

Hasta Sayist Hasta Sayist
Total proteind Albiimind 2 5
n=7 (Tablo 4.1; 2,3,56,8 no’lu
hastalar)
Total protein + Alhiimin N 1 0
n=1
Total protein N Albiimin{ 3 1
n=4 { Tablo 4.1; 1 no” lu hasta)
Total protein N Albiimin N 10 1 _
n=11 {Tablo 4.1; 7 no’lu hasta )

4 : Normalden dusiik, N : Normal

Klinik olarak ¢olyak siiphesi olan 17 hastaya antigliadin antikorlart
bakildt Colyak stiphesi olan 17 hastanin 12’sinde antigliadin  antikor
degerlert pozitif, besinde negatif bulundu Antigliadin antikoru pozitif 12
hastanin tiiminitn  biyopsi bulgulari ¢olyak ile uyumlu idi Antigliadin
antikoru negatif 5 hastann ikisinde biyopsi bulgular ¢élyak ile uyumliu olup
diger uc hastada ise biyopsi ve klinik takip sonrast son tam ¢olyak ile
uyumlu bulunmad: (Tablo 4 1 ;7 ve 8 no’lu hastalar ve Tablo4 2 ; 13 no’lu

hasta )




5. TARTISMA

PKE’ ye neden olan ok sayida hastalik mevcuttur Primer gastrointestinal
mukozal hasar ile giden gastrik karsinom, ulseratif kolit, rejional enterit,
Whipple’s hastahi, tropikal ve nontropikal sprue, gastrik mukozanin dev
hipertrofist gibi hastaliklarda =~ PKE gorulebilir  Gastrit, intestinal
lenfanjicktazi, lenfoma, bagirsak tuberkilozu, ince ve kalin bagirsagin
otoimmiin inflamatuar hastaliklarinda, noérofibromatozis, endometriozis,
amiloidozis, AIDS, sarkoidoz, familyal adenomatéz polipozis, shigella ve
protein enerji malntitrisyonunda da PKE gosterilmistir (36-42).

Sistemik lupus eritematosus ve Sjogren sendromu da protein kaybettiren

enteropatiye neden olabilir (43-47)
Gastrointestinal protein kaybi, bagursakta gross anatomik lezyon olmayan
santral vendz basincin dedistigi cesitll kardiak durumlarda,  konstruktif
pertkardit, konjestif kalp yetmezliginde ve ayrica nefrotik sendromlu olgularda
da gOsterilmistir (48)

Endoskopik biyopsi,  diski «-1 antitripsin diuzeyleri, ve isaretli
makromolekiiller, protein kaybettiren enteropati tamsinda kulanian
yontemlerdir Endoskopik biyopsi glivenilir ancak invaziv bir yontemdir o
antitripsin klirensinin kullaniimasi PKE tantsinda en guvenilir yontem olarak
kabul edilmektedir (25-28). Ancak bu y®ntemin uygulanmas: birkag giin
boyunca gaita toplamay1 gerektirdifinden pratik degildir Ayrica gaitanin
idrar ile kontamine olmasi da yanls pozitif sonuglara neden olabilir

PKE tanisinda niikleer tipta kullamlan isaretli makromolekiiller, Cr-51
albimin (2), I-131 polivinilpirolidon, 1-125 polivinil pirolidon (14), 1-123
alblimin (15), In-111 klorid, In-111 transferrin = (17,18,49), Tc-99m
dietilentriamin pentaasetik asit human serum albimin (19), Tc-99m dextran
(20,21), Te¢-99m human immunglobulin (21,22 ), Te- 99m (MDP) (23), ve
Tc- 99m Human Serum Albiimindir (24)
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In-111 transferrin kullanilarak yapilan ¢aligmalarda In 111- transferrinin

PKE’ nin tanisini koymada ve protein kaybinin yerini belirlemede efektif bir
yontem oldugu bildiriimistir ( 17, 49).
Literatirde insan c¢alismalarimin yamsirta In-111  transferrin  kullamiarak
kopeklerde de PKE’ nin efektif olarak gosterilebilecegine ait  deneysel
¢alisma meveuttur (18) Ancak Te-99m digindaki radyoniiklidlerin, kolay elde
edilebilir olmamasi, yarnn Omirlerinin uzun olmasi, ve radyasyon dozlarinin
gorece olarak daha yiksek olmas: rutin kullamimlarini kisitlayan en dnemii
dezavantajlandir

Tc- 99m ise daha kolay ulasilabilir ve daha kolay uygulanabilen ve daha
yaygin  kullanilan bir ajandu Radyasyon dozu diger ajanlar ile
karsitagtinldiginda dusitktiir. Tc-99m sintigrafik gérintileme i¢in ideal ajandir.

Tc-99m dextran, Tc-99m sitrat ve Tc¢-99m human imminglobiilinin
bagirsak inflamasyonunun gosterilmesi amact ile  kargilastmildign  bir
calismada Tc-99m dekstramn bagusakta eksudasyonun yamsira, bolgesel
protein kaybini da gosterdigi bildirilmistir (21) Tc-99m dextran ile yapilan
caligmalarda, dekstramin nonprotein bir molekiil olmasi ve intravaskiler
kompartmanda uzun sire bulunmasi nedeni ile PKE’ yi etkin sekilde
gosterdigi  bildirilmistir (20,21,50,51,52)  Dekstran, albiimin ile benzer
molekil aguliga sahiptir.  Ancak Tc-99m dexiran ile bazi durumlarda
anaflaktik reaksiyon ortaya g¢tkabilecegi bildirilmistir (53) Tc¢-99m HSA
sintigrafisi sirasinda  bugiine kadar vyapilan ¢aligmalarin  higbirinde allerjik,
anaflaktik reaksiyon gelistigi bildirilmemistir Bu durum HSA’ nin dextrana
gore daha glivenilir bir ajan oldugunu ortaya koymaktadir,

Literatiirde mevcut olan iki olgu sunumunda Ic-99m MDP’ nin de PKE
tanisinda yeri olabilecegi bildirilmistir (23, 54 )

Tc-99m DIPA-HSA ile  intestinal protein kaybina sekonder uterin
viziializasyon izlenen bir olguda ve sekonder amiloidosisli bir olguda protein
kaybi bildirilmigtir (19,55) Ayrica literatiirde Tc- 99m DTPA- HSA ile Tc-
99m HSA’ nin kargilastinildig  inflamatuvar bagirsak hastalig: tanist olan ig
vakalik bir seri  mevecuttur Bu hastalarda DTPA-HSA ile kolonik

I
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akiimilasyonun daha erken donemde gosterildigi hepatik ve splenik flexura
aktivitelerinin, bébrek tutulumu olmadigindan HSA ile kivastandiginda daha
belirgin oldugu bildirilmistir . DTPA-HSA’ min PKE tanmisinda yararli ve kolay
bir yéntem oldugu vurgulanmistir (56 ).

PKE tamisinda Tc-99m HSA ilk olarak  1986°da Divgi ve arkadaslan
tarafindan kullé,mlmlstu (24) Tc-99m HSA’ nin PKE’ yi efektif bir sekilde
gostermest ile ilgili ¢esitli olgu sunumlan mevcuttur Bu metot ile
hipoalbliminemisi olan ve nedeni bilinmeyen iki  ¢ocukta (34), intestinal
lenfanjiektazi tanisi olan birer olguda (57,58 ) hipoalbiiminemisi ve bilateral
alt ekstremite &demi olan bir hastada (59), siléz asiti, perikardiyal ve plevral
efizyonu olan bir hastada (60) helikobakter pylori gastritinde, gastrik
polipozisde, Sjogren sendromunda, sklerodermada PKE etkin bir sekilde
gdsterilmistir (61-64 )

Tc-99m HSA ile PKE’ de farkli olgularda calisilmis olmasina ra§men ¢ok
az sayida genig seride yapilmis calisma vardir (65,66 ) Ayrica erigkin yag
grubunda  protein kaybettiren enteropatinin takipte kullamm ile ilgili
literatirede sadece bir ¢alisma yer almaktadir (67) Bu galigmalarda Tc- 99m
HSA iie protein kaybettiren enteropatinin hem ¢ocuklarda hem de eriskin
grupta etkin bir gekilde gosterildigi ortaya konmusgtur

Ayrica literatiiri inceledigimizde bu zamana kadar yapilmis calismalarda
protein kaybettiren enteropati siphesi olan pediyatrik olgularda tani amach ve
tedaviye yanitin degerlendirilmesi amagli yapilmug bir seriye rastlanmamistir
Bu calismada PKE siiphesi olan 25 cocuga Tc- 99m HSA sintigrafisi
yapilmistir, daha sonra ise sintigrafi sonucu pozitif olanlara tedaviye yanit
yoninden takip sintigrafisi gergeklestirilmistir

Chiu et al (65 ) Tc-99m HSA ile erigskin grup ile vaptigi ¢aligmaya SLE |
kolon kanseri, intestinal lenfoma, enterokolit , intestinal lenfanjiektazi ve
enfeksiyoz koliti olan 26 hastay1 dahil etmisti. Bu hastalarin hepsinin
sintigrafik sonucu dogru pozitif olarak degerlendirilmistir. Pediyatrik grupta
Halaby et al’in (66) yaptifi c¢alismada sintigrafik olarak pozitif olan 12

hastadan 10 tanesinin tanis: primer intestinal lenfanjiektazi idi Bir hastada
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giardiasis ve bir hastada ise salmonella enterokoliti tan:lary vard: . Bizim
hasta grubumuzda bu gruplardan farkli olarak 25 hastarun 14 tanesinin tanist
¢olyak 1di Colyak tamsi olan hastalann hepsinde sintigrafi sonucu pozitif
saptanmistir Sintigrafi sonucu pozitif olan diger (¢ hastamin ise siras: ile
tanilar ulseratif kolit, protein enerji malnitrisyonu ve kistik fibrozis idi
(Cahsmamizda klinik takip, laboratuvar bulgulart veya biyopsi bulgulan
sonrast PKE tamisi alan  doért hastada sintigrafik olarak pozitif bulgu
saptanmadi ve bu doért hastanin sonucu yanlis negatif olarak degerlendirildi
Bunlarin tamlari smasi ile Kwashiorkor, otoimmiin enteropaﬁ, intestinal
lenfanjiektazi ve inek siitii proteini allerjisi idi. Halaby et al’in (66) yaptig:

caligmada da sintigrafik sonucu negatif olan alti hastadan beginin tams: primer

intestinal lenfanjiektazi ile uyumlu olarak bildirilmistir (yvanhs negatif’ sonug)
Bu ¢alismalardakine benzer sekilde, Qommen et al yaptig: bir ¢alismada Tec-
99m HSA ile alt: hastadan ikisinde protein kaybin saptayamanmustir (68) Bu
yanlis negatif sonuclarin  albiiminin anyonik bir molekil olmasindan ve

vaskuler endotelin de anyonik olmasi sonucu albumin benzeri molekullerin

bagirsak  limenine  gecisinin  engellenebileceginden  kaynaklandig
distinilmektedir (50, 69) HSA ile bu nedenden dolay: elde edilebilecek yanlss
negatif sonuclarin Tc-99m dextran ile olusmayacadl ve Tc¢c-99m dextramn bu
agrdan HSA® ya bir avantaj teskil edecegi belirtilmektedir Ancak bu tezin
dogrulanabilmesi i¢in Tc-99m HSA ve dextran ile karsilastirilmali olarak
yapilacak genis serilere gereksinim vardir

Sintigrafi sonucu son tamt ile uyumlu olarak dogru negatif olan dért
hastanin tanilar: ise swast ile hepatosteatoz, hipotiroidi ve hiperoksaluri,
selektif magnezyum malabsorbsiyonu, Schwachman Diamond sendiomu idi
Halaby et al’ mn (66) yaptifi ¢alismaya pediyatrik vas grubunda PKE tanist
almig olan hastalar dahil edildiginden bu grupta sintigrafik olarak negatif
degerlendirilen hasta mevcut degildir

Chiu et al’m (65) yaptigi ¢alismada ise gastrointestinal problemi olmayan
kontrol amact ile alinan 12 kontrol olgusunda da aktivitenin fizyolojik dagilim

yerlerinde toplandig: bildirilmistir (Dogru negatif olgular)



Calismamizda duyarlibk % 81 ve ozgiillik % 100 ve dogruluk % 84
olarak belirlenmistit Chiu et al’ 1 yaptif1 ¢alismada da Te-99m HSA igin
duyarlilik %96 6zgullik ise %100 olarak bulunmustur.

Yaptiginuz calismada PKE siiphesi ile klinige basvuran  pediyatrik
olgularda Tc-99m HSA sintigrafisinin yararli bir yontem oldufu sonucuna
vardik  Tc-99m HSA’ nin PKE varligini gostermek i¢in glivenilir bir yontem
oldugunu distinmekteyiz Tetkikin pozitif olmasi PKE varligini buytk oranda
dogru bir sekilde gostermektedir (Pozitif belitleyici deger %100 ) Ancak
tetkikin negatif olmast PKE varligini tamamen ekarte ettirmemektedir (Negatif
belirleyici deger % 50 )

Tc-99m HSA in vivo stabil ozelliktedu Bizim ¢aligmamizda da 1. saatte
alinan gorintiilerde 25 hastanin herhangi birinde in vivo instabilitenin
gostergesi olan, tiroid, tukirik bezi veya mide tutulumu gdzlenmemigtir

Caligmamizda tim hastalarda en erken 1 saatte en geg 6 saatte pozitif
bulgu saptanmigtir. Chiu et al’in yaptigt ¢alismada ise bizim ¢aligmamizdan
farkli olarak 7/ 26 hastada vyanlizca 24 saat gorintilerinde pozitiflik
saptanmustir (65). Bu sonucun Chiu et al’ in ¢aligmasina hem ince bagirsak
hem de kolon patolojleri olan hastalar1 dahil etmesinden (SLE, Intestinal
lenfoma, Kolon kanseri, Enterokolit); bizim ¢alismamizda ise ince baZirsak
patolojileri olan hastalarin daha fazla sayida olmasindan (14 ¢olyak )
kaynaklanabileceg! diigliniilmustur

Calismamizda sintigrafik olarak pozitif bulgu saptanan 17 hastadan tekrar
ulagilabilen 8 hastaya gerekli tedavileri yapildiktan sonra kontrol sintigrafileri
gergeklestirilmistir Kontrol sintigrafisi ile ilk sintigrafi arasinda gegen stire 4-
11 ay arasinda 1di  Kontrol sintigrafisi yapilan sekiz olgunun 7 si ¢olyak
hastasi olup biri tilseratif kolit hastasi idi Kontrol sintigrafilerinin yapildig:
dénemde 8 hastada klinik ve laboratuvar olarak diizelme gergeklesmis iken bu
olgularin hepsinin sintigrafileri pozitif degerlendirildi Tc-99m HSA’ mn PKE
takibinde kullamlmasr ile ilgili yapilan bir ¢alismada (66), 5 hastamn dérdinde
tedavi sonrast sintigrafik bulgularin dizelmedigi ancak bir olguda diizelme

izlendigi belirtilmistir. Bu ¢alismada SLE ve Sjogren sendromlu yedi olguda
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Tc- 99m albumin sintigrafisinde pozitiflik saptanmis ve g gunliik prednizolon
tedavisi sonrasi hastalara takip sintigrafisi gergeklestirilmistir. Hastalarimiza,
kontrol sintigrafilerinin yapildigi donemde biyopsi gergeklestinlmemistir,
ancak hastalarda klinik ve laboratuvar olarak dizelmenin olmas: iyilesme
kriter1 olarak alinmistir Caligmarmizda ilk yapilan sintigrafilerde yanlis pozitif
sonucu olan hasta olmadiindan, takip sintigrafilerinin de pozitif olmas: dogru
pozitiflik olarak yorumlanmigtir Kontrol sintigrafilerinin (ilk sintigrafiden 4-
11 ay arasinda efisen zaman diliminden sonra) timuniin klinik ve laboratuvar
diizelmeye 1agmen pozitif olmasi, daha uzun bir takip siiresinde de sintigrafik
diizelmenin olup olmayacaginin belirlenmesi amact ile yapilacak ¢ahsmalara
gereksinim  oldugunu  ddsindurmistir  Ayrica bu g¢alismada kontrol
sintigrafileri déneminde biyopsi gergeklestirilmemesi nedeni ile klinik diizelme
ve histopatoljik diizelme arasinda korelasyon olup olmadidinin gosterilebilmesi
i¢in yeni ¢aligsmalara da gereksinim vardir

Hipoalbiminemi PKE’ nin 1yi bir gostergesidir. Ancak hipoalbiiminemi bir
¢ok durumda meydana gelebilit Albimin dizeyleri sentez, yikim ve
distriibisyonu etkileyen birgok faktére baghdir  Teorik olarak
hipoaibiimineminin katabolik hiz ile iligkili olmast beklenir ancak bu her
zaman gergeklesmez Hipoalbuimineminin derecesi en az ug¢ farkli degigkene
baghdir 1- Albimin kaybinin hizi , 2 -Karacigerde albumin sentez hizinda
artty,  3- Dusiik serum diizeylerine yanit olarak albiiminin nonenterik
katabolizmasinin azalmasi (10)  Caligmamiza klinik PKE stiphesi ile dahil
edilmis albiimin ve total protein dizeyleri normal olan 11 hastamn 10’unda
sintigrafi sonucu pozitif bulunmustur Diger bir hasta ise sintigrafi sonucu
yanlis negatif olarak degerlendirilen inek siitii proteini allerjisidir.

Total protein ve albiimin diizeyleri diisiik yedi hastadan ikisinin sintigrafi
sonucu pozitif, kalan besinin sintigrafi sonucu negatif idi Bu bes hastanin
dordiiniin sintigrafi sonucu dogru negatif iken intestinal lenfanjiektazi tanis
alan bir tanesinin sintigrafi sonucu yanlis negatifdir. Bu sonuglar dogrultusunda
albumin ve total protein dizeylerinin digik olmasmun PKE tamsim

destekledigi ancak albimin ve total protein diizeylerinin normal olmasinin
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PKE tamsim tek basina ekarte ettiremeyecegi dusinilmiistis Bu hasta
grubunda, Tc-99m HSA sintigrafisi, klinik siuphe olan olgularin
degerlendirilmesinde kullam!labilecek bir yontemdir.

Klinik olarak ¢olyak suphesi olan 17 hastaya antigliadin antikor dizeyler:
bakildr Célyak giiphesi olan 17 hastanin 12’sinde antigliadin antikor degerleri
pozitif begininde negatif bulundu Antigliadin antikoru pozitif 12 hastanin
tiimiiniin  biyopsi bulgulan ¢olyak ile uyumlu idi Antigliadin antikoru negatif
bes hastamn ikisinde biyopsi bulgulan ¢élyak ile uyumlu bulundu Antigliadin
antikoru negatif bes hastanin tigiinde ise biyopsi ve klinik takip sonras: son
tani ¢olyak ile uyumlu bulunmads (Tablo 4 1; 7 ve 8 no’lu hastalar Tablo 42
15 no’lu  hasta )} Hastalarda ¢olyak disi baska patolojiler saptand:
Antigliadin antikoru sonuglari negatif olan iki hastada ise biyopsi bulgularn
¢olyak ile uyumlu bulundu  Colyak tamsi biyopsi ile saptandiindan
antigliadin antikorunun bu iki hasta icin negatif olmasinin yanlis negatif
oldugu dusunildi Literatirdeki bircalismada antigliadin antikor duyarlihig:
%98 ozgullitk 1se %90 olarak bildirilmistir (70). Baska bir ¢aligmada ise
duyarlilik %73 ozgullik % 96 olarak bildirilmistir (71) Yiksek antigliadin
antikor diizeyleri taniyi destekler ancak  hastalik varligmmin biyopsi ile

kanitlanmas: daha degerlidir (72).

SONUC :

Caligmamizda pediyatrik olgularda Tc-99m HSA sintigrafisinin PKE
tamusindaki duyarliligs %81, Gzgilligi %100 bulunmustur Tetkikin pozitif
olmast PKE varhigim bilyitk oranda dogru bir sekilde géstermekle birlikte
(pozitif belirleyici deger %100) negatif olmas: hastaligt diglayamamaktadir
(negatif belirleyici deger %50) Bu yontem klinik olarak PKE siiphesi olan
ancak hipoproteinemi ve hipoalbiiminemi saptanmayan subklinik PKE’ si

olan olgular: da ortaya ¢ikarabilir PKE’ yi gostermede kisa bir suirede sonug



veren, kolay ugulanabilen vararli bir yontemdir Ic-99m HSA oldukga basit
ve noninvaziv bir yontem oldugundan, ayrica radyasyon dozu disik
oldugundan PKE klinik siiphesi ile bagvuran pediyatrik olgularda protein
kaybini gostermede giivenle kullamlabilir

Ancak bu tetkikin PKE’ nin tedavisine yanitin takibinde kullaniip

kullanilamayacaginin gosterilmesi igin ek ¢aligmalara gereksinim vardir



OZET

Bu calismada pediyatrik olgularda protein kaybettiren enteropati tanisinda
Tc-99m HSA’ min diagnostik degerinin  ve takipte kullanim etkinliginin
belirlenmesi amaglanmigtir

Pediyatrik yas grubundan hipoalbuminemisi olan ve/ veya klinik
olarak PKE siiphesi saptanan 25 hasta ¢aligmaya dahil edildi Bu
hastalarda PKE varhigini gostermek igin Tc-99m HSA  sintigrafisi
gergeklestirtldi  Sintigrafileri pozitif degerlendirilen 17 olgunun 8’ine,
uygun tedavileti gerceklestirildikten somra kontrol sintigrafileri
uygulandi Kontrol sintigrafileri ile ilk sintigrafi arasinda gecen stire 4 -
11ay arasinda degismekteydi

Abdominal bélgede Tc-99m HSA’ min fizyolojik dagilim verleri disginda
herhangi bir zaman ve lokalizasyonda aktivite izlenmesi patolojik kabul
edilerek, sintigrafi pozitif deferlendirildi. Hastalarda kesin tam1 biyopsi
bulgulan veya klinik takip ve laboratuvar bulgular: ile kondu

25 hastadan 17’ sinde sintigrafi pozitif degerlendirilmis olup (dogru
pozitif hastalar), geri kalan sekizinde negatif degerlendirilmigstir (4 dogru
negatif, 4 yanhs negatif } Buna gore duyarlihik %81, ozgtilik %100,
dogruluk %84, pozitif belirleyici deger %100 ve negatif belirleyici deger
%50 olarak bulundu Ilk sintigrafiden sonra 4-11 ay arasinda degisen zaman
diliminde gergeklestirilen kontrol sintigrafilerinin hepsi, hastalarda klinik ve

laboratuvar duzelme olmasina ragmen pozitif devam etmekteydi Bu bulgular
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1is1ginda, Tc-99m HSA sintigrafisinin PKE tamélnda degerli bir yontem
oldugu sonucuna varildi Tetkikin pozitif olmast PKE tamsiu yiksek
olasilikla dustundtrmekle birlikte (pozitif belirleyici deger %100 ), negatif
olmasi PKE tanisini dislayamamaktadr (negatif belirleyici deger % 50)
Ayrica, Tc-99m HSA sintigrafisinin @ PKE’ de tedavi etkinliginin
gosterilmesindeki degerinin belirlenebilmesi agisindan ve klinik-laboratuvar
duzelme ile histopatolojik dilzelme arasindaki iliskinin de gééter'ilebilecegi

daha genis serilerde yapilan ileri ¢alismalara gereksinim oldugu disiintildu

Anahtar Kelimeler : Tc-99m HSA, Protein kaybettiren enteropatl
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