COCUX  YASLARINDA INGE BARSAKLARDA EMILIM
BOZUKLUKLARL ILE ILBILI HASTALIKLAR

Dr. Sule Bilir*
Giris
Agiz yoluyla alinan besin 6gelerinin intestinal kanaldan ince barsak

mukozasina gegmesine emilim (absorbsiyon) denir. Bu olayin bo-
zulmasi emilim bozuklugu (malabsorbsiyon) dur.

Nedenleri gesitli olan malabsorbsiyon sendromlar: bugiin o sa-
hada arastirmalarin artmasi ncdeni ile daha viizeye ¢ikmaktadir.

Ug temel besin 6gesi olan; karbonhidrat, yag ve proteinler bar-
sak liimeninde sindirim dedigimiz biyokimyasal olaylara tabi tutul-
duktan sonra emilirler. Bu besin 6gelerinin normaldeki emilim fi/-
volojisini kisaca 6zetlersek :

I. Karbonhidratlarin Sindirimi

Ince barsak liimeninde bulunan polisakkaritler pankreatik en-
zim amilaz aracilify ile maltoz iinitelerince hidrolize edilirler. Mal-
toz, izomaltoz ve diger dalli iiniteleri kapsayan oligosakkaritler, di-
yetle hazir olarak alinan siikroz, laktoz ince barsak epitel hiicresi
firgasal kenarinda bulunan disakkaridazlarla mono sakkaritlerc
hidrolize edilirler. Fircasal kenarda serbest hale gegirilen mono
sakkaritlerden glikoz ve glikoza yap1r bakimindan benzeyenler aktif
transport ile hiicre tarafindan portal dolasim kapillerine iletilir-
Jer. Yapica farkh friiktoz ve pentoz isc 6zel bir iletim sistemivlc
ince barsak hiicresine tasinirlar.

I1. Proteinlerin Sindirimi

Proteinlerin dipeptit ve kismen de amino asitlere hidrolize ol-
malarinda en 6nemli rolii olan enzimler tripsin, kimotripsin, gas-
trikpepsin ve siit cocugunda renindir. Proteinlerin son olarak ami-
no asitlerine parcalanmalar1 6zel peptidazlar yardimiyla ince bar-
sak cpitel hiicresi fircasal kenarinda olur.

* Hacettepe Universitesi Pedriatri Docenti ve Cocuk Gelisimi ve Egitimi
Boliimii Baskani.
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Bu amino asitler birbirlerinden farklhi 4 ayr: tasiyici sistem ara-
ciligr ile aktif olarak hiicre igine iletilirler. Bu tasiyici sistemlerden
birincisi noétral aminoasitleri, ikincisi; prolin ve hidroksi prolin
grubu amino asitlerini. {iciinciisii; urnitin ve sitrilini ve doérdiinci
sii; dikarboksilik amino asitlerini tasir.

III. Yaglarin Sindirimi :

Yaglarin sindiriminde kullanilan cenzimler pankreatik lipaz e
fosfolipitleri parcalayan fosfolipuzlardir. Pankreatik ve intestinal
lipazlarla trigliseridler digliserid ve monogliseridlere ve serbest vag
asitlerine gevrilirler. Monogliseridler diyetle gelen ve yagda eriven
A.D, E. K vitaminlerini, kolesterol ve crgosterol'ii icine alirlar.

Monogliseridler, yag asitleri ve safra tuzlarn karisirai ince bar-
sak liimeninde suda criyen kiimeler teskil ederler. Hidrolizle bu
damlacixlarin capr gittikce kiiciiliir ve ince barsak mukoza hiicre-
lerinin fircasal kenarinda pinositik bir alimla mukoza hiicresine
gircrler. Bundan sonra ince barsak lenfatiklerinde toplanarak duk-
tus torasikus yoluyla portal sisteme gecerler,

Soz konusu bu fizyolojik olaviardaki bozukluklar malabsorbsi-
yona sebeb olurlar. Malabsorbsiyon vak’alarinin gogunda goze car-
pan ve belirtilerin ortaya ¢ikmasina neden olan yag absorbsiyo-
nundaki bozukluktur. Yukarida sozii cdilen nedenlerden 6tiirii saf-
ra ve pankreatik sivi intestinal yag emilimini arttinir. Bunlardan
herhangi birinin yoklugunda yag emilimini kismen devam ctiiri-
lebilirse de bu durumlarda diycte uzun zincirli doymus yag asitleri-
ni icine alan vaglar ilave cdilirse belirtiler ortaya ¢ikar.'.?

Gaitada yagin normalden {azla bulunmasina steatore denir.
Steatorenin nedenleri bashca iki grupta toplanabiliv:

A. Yag sindirimindeki bozukluklar :

1. Pankreatik lipaz vokluguna bagh lipid parcalanmasindaki
vetersizlik.

a. Ekzokrin pankreasin konjenital hyvpoplazisi

2. Ince barsakia safra yokluduna bagh olan yag cmiilsilikas-
vonundaki bozukluk.

a. Safra yollar atrezisi

b. Obstriiktif sariliklar

B. Yag absorbsiyonu bozukluklart :

I. ince barsaklarin kisaligi veya transport zamanindaki artma.
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Cerrahi rezeksiyon

. Intestinal fistiiller

ishal sebebi ile intestinal hareketlerin artmis olmasi
Intestinal lenfatiklerin tikanmasi.
Lenfatik anomalilere bagli eksiidatif enteropati

. Tiiberkiiloz

Hodgkin hastaligi

. Lenfosarkomlar

Sistematik hastaliklar sirasinda ince barsaklarin buna isti-

Gaucher hastalig

. Niemann-Pick hastalig

Skleroderma

Ince barsak mukozasinin inflamasyonu

Intestinal infeksiyonlar

Rejional enterit

Ulseratif kolit

Mukoza hiicrelerinin biokimyasal bozuklugu.

Gluten ile meydana gelen cnteropati (Coliak hastahgi),
Paranteral ishaller (siit cocugunda),

Agwr achik durumlan,

Malabsorbsiyon hastaliklarinda ortak klinik bulgular sunlardir:

1.
2.
3.
4.

Malniitrisyon,

Yagh ve fazla miktarda gaita,
Karinda distansiyon,

Sekonder vitamin yetersizlikleri,

Mzlabsorbsiyon tanisinda yardimci olabilecek labaratuvar ca-
hismalarimi séyle ozetleyebiliriz :

Gaitada yagin kantitatif olarak tayini,

(Agizdan alinan vag-gaitada ¢ikanlan yag) (gram olarak) X 100 = 95

Alinan Yag (Gram) 100
2. Radvoaktif iodin ile isaretlenmis notral yaglarin gaitada ol-
¢lilmesi, .
3. Vitamin A tolerans testi,

4.
5.
6.

Lipiodol tolerans testi,
Serum karoten seviyesinin tayini,
Gaitada mikroskopik olarak yag aranmasi,
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7. Oral glikoz tolerans testi,
8. Xylose absorbsiyon testi,
9. Gaitada mikroskopik olarak nisasta aranmasi,
10. Duodenal enzimatik aktivite tayini,
11. Gaitada triptik aktivite tayini.
Absorbsiyon bozukluklar: genel olarak 2 kisimda incelenebilirler:
A. Primer malabsorbsiyon,
B. Sekonder malabsorbsiyon,
A.Primer Malabsorbsiyon :
Cocuklarda ¢olyak hastaligi (Eriskinde nontropikal sprue).
B. Sekonder Malabsorbsion :
1. Ince barsagin kronik inflamatuar hastaliklan,
2. Sistemik hastaliklar (lenfoma, skleroderma, Amiloidoz),
3. Absorbsiyon alaninin daralmasi (ince barsak rezeksiyonu,
intestinal fistiiller),
4. Protein Metabolizmasina ait anomaliler,
a. Protein kaybina sebeb olan enteropatiler,
b. Akantositosis.
c. Gastro intestinal allerji.

5. Karbonhidrat Metabolizmasina ait anormallikler - seker par-
calayan enzim eksiklikleri.

(Gluten Enteropatisi)

Colyak Hastalig

Cocuk yaslarinda rastlanilan malabsorbsiyonlar arasinda en
onemlilerinden biri gliitenin sebeb oldugu enteropati veya ¢olyak
hastaligidir. Primer malabsorbsiyon olarak kabul edilen bu has-
talikta diyette bugday ve cavdar gliiteninin varligi hastalik tablo-
sunun ortaya ¢ikmasina neden olmaktadir.

Hastali1gin etiyolojisi: Hastaligin etiyolojisinde ka-
bul edilebilen teori metabolizmanin dogustan ve kalitsal olarak ku-
surlu olusudur. Ailevi olarak sik goriilmesi bu diisiinceyi destekle
mektedir. Bugday (Hububat) proteinlerinin antijenik olmasi nede-
niyle allerjik bir reaksiyonun miisterek veya tek faktdor oldugunu
ileri siirenlerde vardir. Hastaligin goriilme sikligi Bat1 Avrupa ve
Birlesik Devletlerde gittikge azalmistir. Bu azalma klinik belirtile-
rin ortaya cikmasinda rol oynayan kronik enfeksiyonlarmn azalma-
sina ve beslenme durumunun diizeltilmis olmasina baglanabilir.
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Hastalik beyaz irktan biitiin insanlarin ¢ocuklarinda goriilmiistiir.
Kiz ve erkeklerde goriilme esit derecelerdedir. Siyah irkta ve mon-
gollarda nadirdir. 1,23

Patolojisi: Agiz yoluyla alinan ince barsak biyopsisindc;
mukozada atrofi, villiislerin kisalmas: veya korlesmesi, goblet hiic-
relerinin yiizeylerinin azalmasi, lamina propriada plazma hiicreleri
ve eozinofillerin artmasi, polimorf niiveli lokositlerin toplanmasi
gibi karakteristik deg siklikler vardir. Bu degisikliklerin gliiten en-
teropatisi icin spesifik oldugunu kabul edenler vardir. Fakat malab-
sorbsiyona sebeb olan bzazi hallerde de ve neomisin entoksikasyo-
nunda da intestinal mukozadaki histolojik degisiklikler gliiten en-
teropatisine benzer.

Gliiten enteropatisinde barsak mukozasindaki histolojik degi-
sikliklerin reversibl olup olmadig: tartismalidir. Bununla beraber
bu deg’sikl klerin reversibl olmasi1 daha g¢ok cocuklarda goriiliir,
eriskinde goriilmez. Eriskinde histolojik cegisikliklerin reversibl
olmamasi, uzun siiredir alinmakta olan gliitenin barsak mukoza
hiicrelerinde irreversible bir harabiyet meydana getirmis oldugunu
disiindiirebilir.

Patojenezde gliitenin rolii: Malabsorbsiyonlu ¢ocuk-
larda divetteki bugday ve gavdarin klinik semptomlari, gaitanin
hacmini ve steatore derecesini arttirdigini 1950 de Hollanda da Dic-
ke ve arkadaslar: izlediler. Diger tiilkelerdeki arastiricilarin (otor-
lerin) calismalar1 da bunu desteklemistir. Burada esas neden, nisas-
ta degil bugday ve ¢avdar ununun protein kismini teskil eden glii-
tendir. Gliitenin 2 fraksiyonu vardir. Bunlardan biri nisbeten zarar-
siz olan gliitenin digeri ise gliiten enteropatisinden sorumlu olan
gliadindir. Bunun kimyasal yapisi heniiz saptanmamistir. Molekiil
agirhig 150.000 dir. Otoklavla antijenik ozelligi yok edilsede vine
toksik etkisi olabilir.

Gliitamin adli aminoasit bugdaydaki gliadinin % 47 sini teskil
eder. Peptid baglar1 bozulmaksizin gliitamin deamine edilirse glii-
tene duyarligi olan kisilerde zararli bir etki husule getirmez. Buna
karsilik bu kisilerde bu aminoasitlerin yanliz basina verilmesi dc
steatoreye sebeb olmaz

Gliitaminin zararli etkisini gdsterebilmesi icin muhtemelen bir
polipeptit halinde bagli olarak absorbe olmasi gerekir.

Normalde ince barsak mukozasinda bulunan peptidazlarin
bu toksik faktorii (gliadin) daha kiigiik peptitlere veya aminoasit-
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lere hidrolize ettigi sanilmaktadir. Boylece gliiten enteropatili has-
talarda gliadini parcalayan bu spesifik peptidaz enzimlerinin eksik
oldugu distiniilebilir. Bu durum heniiz tam anlamu ile agiga kavus-
mus degildir. Su halde : Hastaligin etiolojisindeki faktorler kisaca
Ozetlenirse:

1. Barsak villiisleri kisaldigi, diizlestigi i¢in absorbsiyon vapon
yiizey kiiciilmiistiir.

2. Mukoza hiicrelerindeki degisiklikler enzim konsantrasyo-
nundaki azalma normal absorbsiyonu bozar.

3. Mukozanin kolumnar epitel hiicrelerinde husule gelen foni-
siyonel degisiklikler besinlerin pasif olarak barsak liimeninden vii-
cut sivisina transportunu saglivamaz’.

Klinik belirtiler: Hastahgin klinik belirtileri kronik
veya tekrarlayan diare, ilerliven malniitrisyon, sekonder vitamin
vetmezlikleridir.

Gaita, karakteristik kokuda, yagl gériiniimde ve miktarca faz
ladir. Akut ataklar esnasinda sulu diareler gortilebilir. Agir vak'a-
lar ileri derecede karin distansiyonu, iizerinden deri kivrimlar: sar-
kan ince uyluklar, lizgiin ve yakinici bir yiiz goriiniimii ile bir de-
fa gordiikten sonra unutulmas: imkansiz bir tablo yaratir. Bu tab-
loyu gosteren hastalarin ¢oju 6 - 18 aylikur. Fakat semptomlar ha-
yatin ilk birkag haftasinda da goriilebilir. Sinsidir. Akut diare atak-
lar1, kusmalar olabilir. Hidrolabilite sik goriiliir. Hastalar birkag
saat icinde viicut agirhklarinin % 5’i veya daha fazlas: kadar kilo
alabilir veya kaybedebilirler. Biiyiime ve gelismede gerilik vardir
Agir vak’alarda ruhsal bozukluklar gorilebilir. Hastaligin kronik
seyri esnasinda veya baslangicta ¢élyak krizi denilen agir dehidra-
tasyon ve asidoz ataklar: goriiliir. Bu ekseriya bir iist solunum yolu
enfeksiyonunu izler. Hastada asidozun karakteristik klinik ve la-
boratuvar bulgulari vardir. Bu krizler 6zellikle 2 yasindan kiiciik
cocuklarda daha sik goriiliir. Su ve elektrolit dengesinin biiyiikler-
de daha stabil olmasi yiiziinden biiyiik ¢ocuklarda goriilmez.

Bu hastalarda deneysel olarak giindiizleri yemeklerden sonra
diiirezin azaldig:1 ve achk halinde normale diindiigii gosterilmistir.
Béylece noktiirnal ditirez, uzayan sindirim ve absorbsiyon esnasin-
da suyun barsak liimeninde normalden uzun siiren kalmasina ve bir
da suyun barsak litmeninde normalden uzun siire kalmasina ve bir
baglanir. Hastalarin % 90’1 diare, halsizlik, kilo kayb1 yakinmasi
ile hekime basvururlar. Vitamin, absorbsiyonu da bozulur, ve bu-
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na baglt olarak vak’alarin % 60inda glossit ve stomatit olusur.
Bulanti, kusma, karin agrisi, gaz oldukca stk goriilir. K vitamini
absorbsiyonunun bozulmasina vaglh olarak protrombin miktar.
azalir, ve hastalarda kanamalar goriliir. Kanama deri altindan pe-
tesi ve ekimozlar seklindedir. Vak'alarin % 25-40"inda kalsiyum
absorbsiyonunun eksikligine bagli olarak tetani goriiliir. Mental dc-
gisiklik ve psikoz % 5-10C oraminda ortaya cikabilir. Hipoproteine-
miye bagli olarak 6dem goriiliir®.

Laboratuvar ve ROntgen Bulgulari:

Anemi : Folik asit ve B eksikl'gine baglhdir. Periferik yaymada
makrositoz ve kemik iliginde megaloblastik degisiklikler goriiliir.
Lokopeni, ve trombositopeni olabilir. Vak’alarin % 40-70 inde hi-
poproteinemi vardir. Niitriisyonel bozukluk nedeni ile karacigerde
patolojik degisiklik ve fonksiyonlarinda bozulma goriiliir. Gaitada
yag miktart % 75-85’in iistiindedir. Bu yaglar ekseriye sabun ve
yag asidi seklinde bulunurlar. Azot miktar1 normal hudutlar icinde-
dir. Basit sekerlerin absorbsiyonundaki bozukluk yiiziinden oral
glikoz tolerans egrisi diisiiktiir. Yatik bir egri elde edilir. Ksiloz ab-
sorbsiyonu bozulmustur. Barsak mukoza biyopsisinde tarif ettii-
miz degisikl'kler bulunur. Gaita ile bilyiik miktarda yagda eriycn
vitamin kaybi olur. Vitamin D eksikligine bagh rasitizm siktir. Rad-
yolojik olarak kemiklerde osteoporoz bulunur. Bu durum kendili-
ginden olusan kiriklara da yol agabilir. Total serum protein diizeyi
hastaligin agirhigi hakkinda bir fikir verir. Bu diizeyin % 5 den
diisiik oldugu hallerde araya giren bir enfeksiyon ¢élvak krizinin
meydana ¢ikmasina sebeb olur.

Gaitanin mikroskopik muayenesinde bol miktarda yag damla-
ciklar1 ve hazmolmamis adale fibrilleri goriiliir. Triolein ve oleik
asit testleri anormaldir. Gaita ile atilan radyoaktif triolein ve oleik
asit artmustir. Vitamin A tolerans testinde A vitamininin kandaki
seviyesi diisiik ¢cikar. Serum karoten miktar1 da azalmistir. D-Ksiloz
testinde idrarla itrah edilen D-Ksiloz normalden diisiiktiir. Cok
defa 1-2 gram civarinda bulunur. Kanda folik asit seviyesi diis-
miistiir. By, vitamin eksikligine bagli olarak SHILLING testi diisiik
bulunur®.

Rontgen : Ince barsak filminde barsak luplari genislemis ve
odemli goriiliir. Segmantasyon ve flokiilasyon goriiliir. Normaldck
kustiiyti goriintimii kaybolur.

T an1: Laboratuvar testleri olmakla beraber hastaligin tanim-
lanmasi icin tek yol hastay: gliitensiz bir diyete sokmak ve hastadaki
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klinik cevab1 gozlemektir. Malabsorbsiyonu gliitene bagh olan has-
talarda gliitensiz bir diyetle steatorenin kayboldugu, hastanin kilo
aldig1, kendini iyi hissetmege basladigi goriiliir. Bu ivilesme haii
hafif vak’alarda birkag¢ giinde goriilebilecegi gibi agir durumlarda
6 - 8 hafta kadar uzayabilir.

Prognoz : 1938 den once Ingiltere’de bu hastalikta mortalite ora-
n1 % 15 olarak rapor edilmistir. Fakat bu oranin yiiksek olmasi
kismen o zamanlar iyi bilinmeyen pankreas’in fibrokistik hastali-
gmin da bu gruba alinmis olmasina baghdir. Erken tam ve tedavi
edilmis hastalarda mortalite oram diisiiktiir.

Tedavi : En onemli husus diyettir. Bugday ve cavdari icine alan
besinler diyetten c¢ikarilmalidir. Hasta ¢olyak krizinde ise ve kusu-
yorsa agiz yoluyla beslenme bir miiddet i¢in durdurulmali, dehid-
ratasyon ve elektrolit bozukluklar1 uygun metodlarla tedavi edilme-
lidir. Eger tetani goriiliirse 1.V. Calcium verilmelidir. Enfeksiyon
varsa uygun antibiyotikler verilmelidir. Kortikosteroidler nadiren
gerekli olabilirler. Cocuklarda kortikosteroidlerin kesilmesiyle has-
tanin rolapsa girmesi, eriskinde goriilen nontropikal suprue kadar
sabit bir bulgu degildir. Hasta agiz yoluyla beslenecek duruma gel-
dikten sonra yagdan fakir, proteinlerden zengin, gliitensiz bir diye-
te baslanir. Protein miktar1 Kg. basina 6 -8 gm. olarak hesaplanir.
Hasta az miktarda beslenir. Her tip unlu besinler kesilir. Yag1 alin-
mis siit, gliitkoz, siikroz yararlidir. Baglangigta beslenme az miktar-
larda olmali, ¢ocugun istahinin artmasi ile besin miktan yavas ya-
vas artirtlmalidir. Bir ila 6 ay hasta bu sekilde takip edildikten
sonra diyet hastanin arzusuna gore biraz daha serbestlestirilebilir.
Fakat gliiten birkacg yi1l diyetten uzak tutulmalidir. Yagda eriyen vi-
taminlerin suda eriyen sekilleri verilmelidir. Hastahgin eriskinde
goriilen ve nontropikal sprue denilen sekli ¢ocukluk yaslarinda
gliitene duyarlik gosteren hastalarda goriiliir.

Pankreasm Kistik fibrozisi veya mukovisidozis

Sistemik bir hastalik olup egzokrin bezlerin jeneralize bir disfonk-
siyonu ile karakteristikdir. Malabsorbsiyon bu hastaligin sadece
bir pargasim teskil eder. Hastalik tarihcesinde pankreastaki fibro-
kistik degisiklikler 6nce fark edilmis, Fanconi ve diger miiellif-
ler tarafindan pankreasin fibrokistik hastalid1 ismi verilmistir. 1944
de Farber, biitiin organizmanmin mukéz sekresyonlarindaki bozuk-
luga dikkati ¢ekmis ve hastaliga mukovisidozis adini vermistir.
1953 de Di Sant Agnese, ter ve tiikritk bezlerinin hastaliga isti-
rak ettigini gostermistir. Hastalik, otosomal ve resessif bir heredite
ile geger fakat temel bozukluk bilinmemektedir. Kronik pulmoner
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hastaligl pankreasin egzokrin yetersizligi ile meydana gelen malab-
sorbsiyon ve karaciger sirozu hastaligin klinik goriiniimiidiir. Ter-
de Na ve Cl miktarinin artmis olmasi diagnostiktir. Vak’alarin %
80 inden fazlasinda pankreatik asili mevcuttur ve bu yiizden duode-
nal sivida tripsin, lipaz, amilaz yoktur. Azotore ve steatore vardir.
Karbonhidratlarin sindirimindeki bozukluk daha azdir. Yagda eri-
yen vitaminler gaitada kaybedilmektedir. Agiz yoluyla alinan biop-
si histolojik olarak normal hudutlardadir .

Klinik Belirtiler: Kistik fibrosis’li hastalarin % 5-10’-
unda dogumu izleyen ilk birkac¢ saatte mckonyum ile barsak obs-
triiksiyonlar:1 goriilebilir. Mekonyum ileusu sonucu perforasvon ve
peritonit ortaya ¢ikar.

Hastalarin hepsinde, genellikle kronik akciger hastaligi vardir.
Cogunda dogumdan kisa bir siire sonra baslar. Sik tekrarlayan so-
lunum yolu enfeksiyonlart 6liimle sonuglanabilir. Yasayabilen
vak’alarda bronsial genislemeler ve obstriiksiyonlar olusur. Lober
atelektazi, multiple akciger abseleri, spontan pnomotoraks, amfi-
zem ve giderek sag kalp dilatasyonu ve kor pulmonale yerlesir.

Malniitrisyon, malabsorbsiyonla birlikte devam eder. Gaita
camcit macunu gibi ve miktarca ¢ok fazladir. Vitamin A ve D kayip-
lar1 sonucu eksiklik belirtileri kseroftalmi ve rasitizm goriiliir. Vi-
tamin K eksikligi sonucu protrombin zamani uzar ve deri kanama-
lar1 ¢ok goriiliir. Karaciger de yaygin multilobiiler tip siroz gelisir.
Asit ve gastrointestinal kanamalar ortaya ¢ikar.

Bu hastalarda zamanla artrit, kronik periostit ve gtzde retino-
pati belirtileri olusur. Sicak havalarda asir1 terlemeleri ve terle
siddetli tuz kayb1 sonucu hipoelektrolitemi ve dehidratasyona gide-
bilirlers’ 5. ?

Laboratuvar bulgulari: Terde elektrolit konsant-
rasyonu yiiksektir. Hastalig1 tanimlanmasinda ter testi onemli bir la-
boratuvar yontemidir. Terde kloriir litrede 60 m. Eq. kan yiiksek bu-
lunursa diagnostiktir. Kanda albumin azalmasi ve globulinlerin art-
masi, demir eksikligi anemisi, sedimantasyon yiikselmesi goriite-
bilir.t,?

Prognoz: Onceleri, vak'alarin % 50’st 10 yasindan 6nce, ya-
sayanlarin da % 80'i 20 yasindan once kaybedilirdi. Erken tanimlan-
ma ve tedavi prognoz uzerine oldukca olumlu etki yapmaktadir.®*®

Tedavi: Kistik fibrosisin tedavisi 5 temel ilkeye dayanir :

1. Hastamn iyi bakimi, asin fiziksel aktiviteden korumakla be-



BESLENME ve DIYET DERGISI 161

raber olanaklar oraninda normal giinliik hayatin devami, koruyucu
asilarin uygulanmasi.

2. Kronik akciger hastaliginin gereginde uzun siire antibiotik-
lerle kontrol altina alinmasi.

3. Asin1 tuz kaybinin 6nlenmesi.

4. Fibrokistik hastaligin malabsorbsiyon yoniiniin tedavisinde
ticari olarak hazirlanan pankreatik enzim preparatlar1 kullanilma-
s1. Bunlar her yemekte agiz volu ile verilir.

5. Diyet.

Diyet: Yiiksek protein yiiksek kalori ve orta derecede yag:
kapsayan bir diyet hazirlamir. Vitaminlerin suda eriyen sekilleri dc
normal dozlarin iki kati olarak verilmelidir. Yasin ilerlemesi ile
diyetin 6nemi azalir. Hastamin niitrisyonel durumu pankreatik
fonksiyondan ¢ok pulmoner enfeksiyonun derecesine baghdir.' 3 '°

Eksiidatif Enteropati

Serum proteinlerinin, intestinal liimene sizmasi sonucu se-
rumda azalmasi ile karakteristik bir hastaliktir’

Gordon bu hastahifi ayr1 bir entite olarak siirmiisse de
serum proteinin intestinal liimene sizmasi, iilseratif kolit, regional
enterit, ve gliitene duyarlik gdsteren enteropatide de goriilmekte-
dir. Baz1 vak’alarda eksiidatif enteropati intestinal lenfatiklerin
konjenital anomalileri ile beraber bulunmaktadir. Bu anomaliler
barsaga lokalizedir veva hemi hipertrofide oldugu gibi viicudun
diger kisimlarindaki anomalilerle beraberdir.

Klinik Belirtiler: Odem, tekrarlayan diyare, ekseri-
ya steatore mevcuttur. Malniitrisyon, anemi, tekrarlayan iist solu-
num yolu enfeksiyonlar1 bulunabilir. Serum albiimin ve globulin
franksiyonlarinda ileri derecede azalma meydana gelir. Bu madde-
lerin serumdan siir'atle kaybolmalar1 radyoaktif maddelerle isaret-
lenmis albiimin verilmek suretiyle gosterilebilir. Bu maksatla rad
yoaktif iyot veya krom kullanilir. Plazma proteininin yerini tutan
ve molekiiler agirligi albiimine yakin olan polivinil prolidon rad-
yoaktif iyotla isaretlendikten sonra intravenéz olarak verilir ve
bundan sonra gaita ve idrar toplanilir ve bunlarda radyoaktivite
olgiiliir. Normalde enjekte edilen polivinil prolidon % 1.5 veya
daha az miktar1 gaitada bulunur. Buna karsilik eksiidatif enteropa-
ti hallerinde bu miktar % 2.5-3.5’¢ kadar yiikselebilir. Albiimine
baglanmis radyoaktif kromlada aym sekilde degerlendirilir. Wald-
man ve arkadaslart agiz yoluyla alinan ince barsak biopsisinde ba-
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z1 vak'alarda villiis lenfatiklerinde genisleme gostermislerdir. Te-
davi sebebe goredir. Vak’alarin ¢cogunda lenfatiklerdeki anomali
cerrahi rezeksiyona imkan vermeyecek kadar yaygindir.'

Cocuklarda malabsorpsiyona sebep olan bu 3 hastalikia ayiri-
c1 tani bulgulari asagidaki tabloda gosterilmigtir.

TABLO 1

Baza Malabsorbsiyon Hastalarimin Ayirici Tamisinda
Laboratuvar Bulgular

Gluten Pankreasin Eksiidatif
enteropatisi kistik fibrozu enteropati

Serum albumininde diigiikliik

Diisik gama globulin — — +
Pozitif ter testi — + -+
Pankreatik asili — + —
Steatore == + F
Gaitada Azot — + ==
Pozitif Xylose tolerans testi + —_ -
Pozitif Polivinil prolidon testi - —_ +
Gluten alinmasindan sonra

steatorenin artmasi + - -
Agiz yoluyla alinan ince barsak

biopsisi F — +

TABLO 1II

Bazi Malabsorbsiyon Hastaliklarinin Ayirici Tanisinda
Klinik Bulgular

Gluten Pankreasin Eksiidatif
enteropatisi kistik fibrozisi enteropati

Irritabilite + — -—
Malniitrisyon + + —
Adale tonusunda azalma + — —
Istah Anoreksi Asin igtah Normal
Anormal 6zellikte gaita + + F
Sulu ishal 4+ — —_
Rektum prolapsi — + -
Agir pulmoner enfeksion — + —
Glutene duyarhk + — —_

Disakkaridaz eksiklikleri

Cocuklarda malabsorbsiyona sebeb olan hastaliklardan bir kis-
m1 da ince barsak hiicrelerinde seker pargalayan enzim eksiklikle-
rine baghdir. Bunlar :
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. Laktoz malabsorbsiyonu
. Glikoz ve galaktoz malabsorbsivonu,

. Siikroz ve Izomaltoz malabsorbsiyonu.

.Laktoz Malabsorbsiyonu : Laktoz malabsorbsi-
yonunda diyetteki laktoz ince barsak mukozasindan absorbe edil-
memekte ve kalin barsakta yakilarak laktik asit ve glikoza parca-
lanmaktadir. Bu hastalarin ince barsak biopsilerinde laktoz aktivi-
tesinin diisiik oldugu gosterilmis olmakla beraber esas bozuklugun
laktozu mukoza hiicrelerinc ileten permecaz aktivitesinde oldugu
ileri stirilmiistiir.

—_ ) N =

Klinik Belirtiler : hastalik otozomal resesif olarak here-
diter yolla gecer. Afetzede hastalarda diyette laktoz  bulunmasi
agir fermantatif tipte diyarenin ¢ikmasina sebep olur ve boyle
bir diyetin uzamasi halinde hastada klasik malabsorbsiyon bulgu-
lar belirir.

Tedavi : Diyetten Laktozun ¢ikarilinas gereklidir.

2. GlikozveGalaktozunMalabsorbsiyonu: Oto-
zomal resesif olarak gecen herediter bir hastahktir. Biyokimyasal
bozukluk bilinmemektedir. Fakat glikoz ve galaktozu hiicreye
ileten tasiyici sistemin aktivitesinde bir bozukluk oldugu diisiiniil-
mektedir. Bu hastalarda laktoz absorbsiyonunda da bozukluk ola-
bilir. Glikozun renal tiibiiler reabsorbsiyonunda yetersizlik vardir.
Diyette glikoz ve galaktozun varlhigi agir kronik diyarelere ve gliko-
ziiriye sebep olur.

Tedavi : Diyette seker olarak sadece friiktoz ve sakkarozun
verilmesiyledir.

Sakkaroz ve Izomaltozun Malabsorbsiyonu:
Otozomal herediter bir hastaliktir. Resessif veya dominant oldugu
heniiz bilinmemektedir. Bu hastalikta mukoza hiicrelerinde sakka-
rozu hidrolize eden siikraz ve izolmaltaz aktivitesi mevcut degildir.
Bu sekerlerin diyette bulunmasi ¢ocukta malabsorbsiyon tablosu
nun ¢itkmasina neden olur.

Tedavide sakkaroz ve izomaltozla bunlari icine alan dekstrin
ve amilopektin gibi polisakkaritler diyetten cikarilir.

A. BETA - Lipoproteinemia veya Akantositozis

Bu hastalik ilk defa 1950 de Bassen ve Kornzweig tarafindan
tarif edilmistir. Klinik olarak steatore, gelismede gerilik, ataksi,



164 COCUK YASLARINDA EMILIM BOZUKLUKLARI

retinitis pigmentoza ile karakteristikdir. Sekonder malabsorbsivon
sebepleri arasinda diger bir metabolik bozuklukta bu hastalikt:r.
Laboratuvar bulgulan soyle 6zetlenebilir.
1. Serumda B - Lipoproteinlerin yoklugu,

. Alfa fraksivonunda da disiikliik,

N

. Eritrositlerde dikensi cikintilar,

3
4. Biyopside ince barsak mukoza hiicrelerinde yag depolan-
mas1 goriiliir,

5. Gaitada yag miktar: artmistir.

6. Serum karoten ve A vitamini seviyesinin dusiikliigii.

Kolesterol, total lipid ve fosfolipitlerin diisiikligii Célyak has-
taliga tablosu ile okiiler ve serebrosipinal dejenerasyon belirtileri
gosteren hastalarda akantozitozis distiniilmelidir.

Tedavi: Yagdan fakir diyetle beslenen hastalarda kismi bir
iyilesme goriilmiistiir. Okiiler ve Norolojik Belirtilerin bazi vak’a-
larda progressif oldugu, bazi vak’alarda ise ilerlemedigi goriilmiis-
tiir. .2 Tedavi sebebe yonelmelidir.

Gastro intestinal alerji :

Gastro intestinal allerjinin siklikla sdkonder malabsorbsiyon
da rol oynadig kabul edilmistir.

Son zamanlarda Allerjik Gastro-enteropati adi ile bir sendrom
tarif edildi. Bu hastalikda bu boliime girer. Bununla beraber bu-
nun allerji ile etiolojik ilgisi tam anlami ile ispat edilmis degildir.

Bunun en sik goriileni bebeklerdeki inek siitiine karsi allerji-
dir. Burada inek siitiine duyarlik gosteren bebeklerde inek siitiinc
kars: olusan serum antikorlart esasina dayamir. Fakat kandaki bu
tip zit antikorlar erken bebeklik ¢aglarinda gesitli besinlere kars:
da goriilmiistiir. Bunlardan ancak bazilar1 antijen antikor mekaniz-
masiyle klinik sensitiviteye sebep olurlar.

Gribosky'nin son yilardaki ¢alismalarina gbre gastro intesti-
nal allerji agir intestinal malabsorbsionun pek sik goriilmeyen ne-
denlerinden biridir.
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