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Giriş

Ağız yoluyla alınan besin öğelerinin intestinal kanaldan  ince barsak  
mukozasına geçmesine emil'im (absorbsiyon) denir. Bu olayın bo ­
zulması emilim bozukluğu (m alabsorbsiyon) dur.

Nedenleri çeşitli olan m alabsorbsiyon sendrom ları bugün o sa ­
hada araştırm aların  artm ası nedeni ile daha yüzeye ç ıkm aktad ır.

Üç temel besin öğesi olan; karbonhidrat, yağ ve p ro te in ler b a r­
sak lümeninde sindirim  dediğimiz biyokim yasal olaylara tabi tu tu l­
duktan sonra emilirler. Bu besin öğelerinin norm aldeki em ilim  fiz­
yolojisini kısaca özetlersek :

I. Karbonhidratların Sindirimi

İnce barsak lümeninde bulunan polisakkaritler pankrea tik  en­
zim amilaz aracılığı ile m altoz ünitelerine hidrolize edilirler. Mal- 
toz, izomaltoz ve diğer dallı üniteleri kapsayan oligosakkaritler, d i­
yetle hazır olarak alınan sükroz, laktoz ince barsak  epitel hücresi 
fırçasal kenarında bulunan disakkaridazlarla m ono sakkaritle re  
hidrolize edilirler. Fırçasal kenarda serbest hale geçirilen m ono 
sakkaritlerden glikoz ve glikoza yapı bakım ından benzeyenler ak tif 
transport ile hücre tarafından portal dalaşım  kapıllerine ile tilir­
ler. Yapıca farklı früktoz ve pentoz ise özel b ir iletim  sistem iyle 
ince barsak hücresine taşınırlar.

II. Proteinlerin Sindirimi

Proteinlerin dipeptit ve kısmen de am ino asillere hidrolize ol­
m alarında en önemli rolü olan enzim ler tripsin , k im otripsin , gas- 
trikpepsin ve süt cocuğunda renindir. P rotein lerin  son o larak  am i­
no asitlerine parçalanm aları özel peptidazlar yardım ıyla ince b a r­
sak epitel hücresi fırçasal kenarında olur.
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Bu am ino asitle r b irb irlerinden farklı 4 ayrı taşıyıcı sistem  ara ­
cılığı ile ak tif o larak  hücre içine iletilirler. Bu taşıyıcı sistem lerden 
birincisi nö tral am inoasitleri, İkincisi; prolin  ve lıidroksi prolin 
grubu am ino asitlerini, üçünciisü; ornitin  ve sitrü lin i ve dördüncü 
sti; dikarboksilik  am ino asitlerini taşır.

III. Yağların Sindirim i :

Y ağların sindirim inde kullanılan enzim ler pankreatik  lipaz ve 
fosfolipitleri parçalayan fosfolipazlardır. Pankreatik  vc intestinal 
lipazlaıia trig liserid ler digliseıid  ve m onogliseridlere ve serbest yağ 
asitlerine çevrilirler. M onogliseridler diyetle gelen ve yağda eriyen
A. D, E. K vitam inlerini, kolesterol ve crgosterol'ü  içine alırlar.

M onogliseridler, yağ asitleri ve safra tuzları karışım ı ince b a r­
sak lüm eninde suda eriyen küm eler teşkil ederler. Hidrolizle bu 
dam lacıkların çapı gittikçe küçülür ve ince barsak  mukoza hücre­
lerinin fırçasal kenarında pinositik  b ir alım la mukoza hücresine 
girerler. B undan sonra ince barsak  lenfatiklerinde top lanarak  duk- 
tus torasikus yoluyla portal sistem e geçerler.

Söz konusu bu fizyolojik olaylardaki bozukluklar m alabsorbsi- 
yona sebeb olurlar. M alabsorbsiyon vak’aların ın  çoğunda göze çar­
pan ve belirtilerin  ortaya çıkm asına neden olan yağ absorbsiyo- 
nundaki bozukluktur. Y ukarıda sözü edilen nedenlerden ö türü  saf­
ra ve pankreatik  sıvı intestinal yağ emilimini a rttır ır . Bunlardan 
herhangi b irin in  yokluğunda yağ em ilim ini kısmen devam e ttir i­
lebilirse de bu durum larda diyete uzun zincirli doymuş yağ asitleri­
ni içine alan yağlar ilâve edilirse belirtiler ortaya ç ıkar.1,2

G aitada yağın norm alden iazla bulunm asına steatore denir. 
S teatorenin nedenleri başlıca iki grupta toplanabilir :

A. Yağ sindirim indeki bozukluklar :

1. Pankreatik  lipaz yokluğuna bağlı Hpid parçalanm asındaki 
yetersizlik.

a. Ekzokrin pankreasın konjenital hvpoplazisi
2. İnce barsak ta  safra yokluğuna bağlı olan yağ em iilsilıkas- 

vonundaki bozukluk.
a. Safra yolları atrezisi
b. O bstrüktif sarılık lar
B. Yağ absorbsiyonu bozuklukları :
I. İnce barsakların  kısalığı veya transpo rt zam anındaki artm a.
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a. Cerrahi rezeksiyon
b. İntestinal fistüller
c. İshal sebebi ile intestinal hareketlerin  artm ış olm ası
2. İntestinal lenfatiklerin tıkanm ası.
a. Lenfatik anom alilere bağlı eksüdatif en teropati
b. Tüberküloz
c. Hodgkin hastalığı
d. Lenfosarkom lar
3. Sistem atik hastalık lar sırasında ince barsak la rın  buna iş ti­

raki.
a. Gaucher hastalığı
b. Niemann-Pick hastalığı
c. Skleroderm a
4. İnce barsak mukozasının inflam asyonu
a. İntestinal infeksiyonlar
b. Rejional enterit
c. Ülseratif kolit
5. Mukoza hücrelerinin biokimyasal bozukluğu.
a. Glüten ile meydana gelen enteropati (Çöliak hastalığ ı),
b. Paranteral ishaller (süt çocuğunda),
c. Ağır açlık durum ları,
M alabsorbsiyon hastalık larında o rtak  klinik bulgular şun lard ır:
1. M alnütrisyon,
2. Yağlı ve fazla m iktarda gaita,
3. K arında distansiyon,
4. Sekonder vitamin yetersizlikleri,
Malabsorbsiyon tanısında yardım cı olabilecek lab ara tu v ar ça­

lışm alarını şöyle özetleyebiliriz :
1. Gaitada yağın kan tita tif olarak tayini,

(Ağızdan alınan vağ-gaitada çıkarılan yağ) (gram olarak) X 100 =  95
Alınan Yağ (Gram) 100

2. Radyoaktif iodin ile işaretlenm iş nötral yağların gaitada öl­
çülmesi, .

3. Vitamin A tolerans testi,
4. Lipiodol tolerans testi,
5. Serum karoten seviyesinin tayini,
6. Gaitada m ikroskopik olarak yağ aranm ası,
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7. Oral glikoz to lerans testi,
8. Xylose absorbsiyon testi,
9. G aitada m ikroskopik  o larak  n işasta  aranm ası,

10. Duodenal enzim atik aktiv ite tayini,
11. G aitada trip tik  aktiv ite tayini.
Absorbsiyon bozuklukları genel o larak  2 kısım da incelenebilirler:

A. Prim er m alabsorbsiyon,
B. Sekonder m alabsorbsiyon,
A. P r i m e r  M a l a b s o r b s i y o n  :
Çocuklarda çölyak hastalığı (Erişkinde nontropikal sprue).
B. S e k o n d e r  M a l a b s o r b s i o n  :
1. İnce barsağın kronik  in flam atuar hastalık ları,
2. Sistem ik hasta lık lar (lenfom a, skleroderm a, Amiloidoz),
3. Absorbsiyon alanının daralm ası (ince barsak  rezeksiyonu, 

in testinal fistiiller),
4. Protein M etabolizm asına ait anom aliler,
a. Protein kaybına sebeb olan enteropatiler,
b. Akantositosis,
c. G astro intestinal allerji.
5. K arbonhidrat M etabolizm asına ait anorm allik ler - şeker par­

çalayan enzim eksiklikleri.

(Glüten Enteropatisi)

Çölyak Hastalığı

Çocuk yaşlarında rastlanılan  m alabsorbsiyonlar arasında en 
önem lilerinden b iri glütenin sebeb olduğu en teropati veya çölyak 
hastalığıdır. P rim er m alabsorbsiyon olarak kabul edilen bu  has­
talık ta diyette buğday ve çavdar glüteninin varlığı hastalık  tab lo­
sunun ortaya çıkm asına neden olm aktadır.

H a s t a l ı ğ ı n  e t i y o l o j i s i :  H astalığın etiyolojisinde ka­
bul edilebilen teori m etabolizm anın doğuştan ve kalıtsal o larak  ku­
surlu  oluşudur. Ailevi olarak sık görülm esi bu düşünceyi destekle 
m ektedir. Buğday (H ububat) protein lerin in  an tijen ik  olm ası nede­
niyle allerjik  b ir  reaksiyonun m üşterek  veya tek  fak tö r olduğunu 
ileri sürenlerde vardır. H astalığın görülm e sıklığı B atı Avrupa ve 
B irleşik Devletlerde gittikçe azalm ıştır. Bu azalm a klinik belirtile­
rin ortaya çıkm asında rol oynayan kronik  enfeksiyonların azalm a­
sına ve beslenm e durum unun düzeltilm iş o lm asına bağlanabilir.
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H astalık  beyaz ırk tan  bü tün  insanların  çocuklarında g ö rü lm üştü r. 
Kız ve erkeklerde görülm e eşit derecelerdedir. S iyah ırk ta  ve mon- 
gollarda nadirdir. S2,3

P a t o l o j i s i :  Ağız yoluyla alınan ince b arsak  biyopsisinde; 
m ukozada atrofi, villüslerin kısalm ası veya körleşm esi, goblet hüc­
relerinin yüzeylerinin azalması, lam ina p rop riad a  p lazm a hücreleri 
ve eozinofillerin artm ası, polim orf niiveli lökositlerin  top lanm ası 
gibi karakteristik  değ'şiklikler vardır. Bu değişikliklerin  g lüten  en- 
teropatisi için spesifik olduğunu kabul edenler vard ır. F akat m alab- 
sorbsiyona sebeb olan bazı hallerde de vc neom isin entoksikasyo- 
nunda da intestinal m ukozadaki h isto lo jik  değişik lik ler g lü ten  en- 
teropatisine benzer.

Glüten enteropatisinde barsak  m ukozasındaki h is to lo jik  deği­
şikliklerin reversibl olup olm adığı ta rtışm alıd ır. B ununla b erab e r 
bu değ'şikl'klerin reversibl olm ası daha çok çocuklarda görü lür, 
erişkinde görülmez. E rişkinde h isto lojik  değişikliklerin  reversib l 
olmaması, uzun süredir alınm akta olan glütenin b a rsak  m ukoza 
hücrelerinde irreversible b ir  harabiyet m eydana getirm iş o lduğunu 
düşündürebilir.

P a t o j e n e z d e  g l ü t e n i n  r o l ü :  M alabsorbsiyonlu çocuk­
larda diyetteki buğday ve çavdarın klinik sem ptom ları, gaitanın  
hacmini ve steatore derecesini arttırd ığ ın ı 1950 de H ollanda da Dic- 
ke ve arkadaşları izlediler. Diğer ülkelerdeki a raş tırıc ıla rın  (otör- 
lerin) çalışmaları da bunu desteklem iştir. B ürada esas neden, n işas­
ta  değil buğday ve çavdar ununun protein  kısm ını teşkil eden glü­
tendir. Glütenin 2 fraksiyonu vardır. B unlardan b iri n isbeten  za ra r­
sız olan glütenin diğeri ise glüten en teropatisinden sorum lu olan 
gliadindir. Bunun kimyasal yapısı henüz sap tanm am ıştır. Molekül 
ağırlığı 150.000 dir. Otoklavla antijenik  özelliği yok edilsede yine 
toksik etkisi olabilir.

Glütamin adlı am inoasit buğdaydaki gliadinin % 47 sini teşkil 
eder. Peptid bağ lan  bozulmaksızın glütam in deam ine edilirse glü­
tene duyarlığı olan kişilerde zararlı b ir etki husule getirm ez. Buna 
karşılık bu kişilerde bu  am inoasitlerin yanlız başına verilm esi dc 
steatoreye sebeb olmaz

Glütaminin zararlı etkisini gösterebilm esi için m uhtem elen b ir 
polipeptit halinde bağlı olarak absorbe olm ası gerekir.

Normalde ince barsak m ukozasında bulunan  pep tidazların  
bu toksik faktörü  (gliadin) daha küçük peptitlere veya am inoasit-
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lere hidrolize ettiği san ılm aktadır. Böylece glüten en teropatili has­
ta larda gliadini parçalayan  bu  spesifik peptidaz enzim lerinin eksik 
olduğu düşünülebilir. Bu durum  henüz tam  anlam ı ile açığa kavuk­
m uş değildir. Şu halde : H astalığın etiolojisindeki fak tö rle r kısaca 
özetlenirse:

1. B arsak villüsleri kısaldığı, düzleştiği için absorbsiyon yapan 
yüzey küçülm üştür.

2. Mukoza hücrelerindeki değişiklikler enzim konsan trasyo­
nundaki azalm a norm al absorbsiyonıı bozar.

3. M ukozanın kolum nar epitel hücrelerinde husule gelen fonk­
siyonel değişiklikler besin lerin  pasif o larak barsak  lüm eninden vü­
cut sıvısına tran sp o rtu n u  sağlıyamaz".

K l i n i k  b e l i r t i l e r :  H astalığın klinik belirtileri kronik  
veya tekrarlayan  diare, ilerliyen m alnütrisyon, sekonder vitam in 
yetm ezlikleridir.

Gaita, karak teris tik  kokuda, yağlı görünüm de ve m ik tarca  fa / 
ladır. Akut a tak la r esnasında sulu  d iare ler görülebilir. Ağır vak a- 
Iar ileri derecede karın  distansiyonu, üzerinden deri kıvrım ları sa r­
kan ince uyluklar, üzgün ve yakınıcı b ir  yüz görünüm ü ile b ir de­
fa gördükten  sonra unutu lm ası im kânsız b ir tablo yaratır. Bu tab ­
loyu gösteren hastaların  çoğu 6 -1 8  aylıktır. Fakat sem ptom lar ha­
yatın  ilk b irkaç haftasında da görülebilir. S insidir. Akut d iare  a tak ­
ları, kusm alar olabilir. H idrolabilite sık görülür. H asta la r birkaç 
saat içinde vücut ağ ırlık ların ın  % 5’i veya daha fazlası kadar kilo 
alabilir veya kaybedebilirler. Büyüme ve gelişmede gerilik vard ır 
Ağır vak 'alarda ruhsal bozukluklar görülebilir. H astalığın kronik  
seyri esnasında veya başlangıçta çölyak krizi denilen ağır dehidra- 
tasyon ve asidoz atak ları görülür. Bu ekseriya b ir  ü s t solunum  yolu 
enfeksiyonunu izler. H astada asidozun karak te ris tik  klinik ve la- 
bo ratuvar bulguları vardır. Bu krizler özellikle 2 yaşından küçük 
çocuklarda daha sık görülür. Su ve e lek tro lit dengesinin büyükler­
de daha stabil olm ası yüzünden büyük çocuklarda görülmez.

Bu hasta larda  deneysel olarak gündüzleri yem eklerden sonra 
diürezin azaldığı ve açlık halinde norm ale dündüğü gösterilm iştir. 
Böylece nok türnal diürez, uzayan sindirim  ve absorbsiyon esnasın­
da suyun barsak  lüm eninde norm alden uzun süren kalm asına ve b ir 
da suyun barsak  lüm eninde norm alden uzun süre kalm asına ve b ir 
bağlanır. H astaların  % 90’ı diare, halsizlik, kilo kaybı yakınm ası 
ile hekim e başvururlar. V itam in, absorbsiyonu da bozulur, ve b u ­
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na bağlı olarak vak’aların  °/o 60'm da glossit ve s to m a tit o luşur. 
Bulantı, kusm a, karın  ağrısı, gaz oldukça sık görü lür. K v itam ini 
absorbsiyonunun bozulm asına oağlı o larak  p ro tro m b in  m ik tar, 
azalır, ve hastalarda kanam alar görülür. K anam a deri a ltından  pe- 
teşi ve ekim ozlar şeklindedir. V ak’aların  % 25 - 40’ında kalsiyum  
absorbsiyonunun eksikliğine bağlı o larak te tan i görülür. M ental de­
ğişiklik ve psikoz % 5 -1 0  oranında ortaya çıkabilir. H ipoproteine- 
miye bağlı o larak ödem görülür3.

L a b o r a t u v a r  v e  R ö n t g e n  B u l g u l a r ı :

Anemi : Folik asit ve Bu eksikliğine bağlıdır. Periferik  yaym ada
m akrositoz ve kemik iliğinde m egaloblastik değişik lik ler görü lü r. 
Lökopeni, ve trom bositopeni olabilir. V ak 'alarm  % 40 - 70 inde hi- 
poprotem em i vardır. Nütriisyonel bozukluk nedeni ile karac iğerde 
patolojik değişiklik ve fonksiyonlarında bozulm a görülür. G aitada 
yağ m iktarı % 75 - 85’in üstündedir. Bu yağlar ekseriye sabun  ve 
yağ asidi şeklinde bulunurlar. Azot m ik tarı norm al h u d u tla r  iç inde­
dir. Basit şekerlerin absorbsiyonundaki bozukluk yüzünden oral 
glikoz tolerans eğrisi düşüktür. Yatık b ir  eğri elde edilir. Ksiloz ab- 
sorbsiyonu bozulm uştur. B arsak m ukoza biyopsisinde ta rif  e ttiğ i­
miz değişikl'kler bulunur. Gaita ile büyük m ik tarda  yağda eriyen 
vitamin kaybı olur. Vitamin D eksikliğine bağlı raşitizm  sık tır. R ad ­
yolojik olarak kem iklerde osteoporoz bulunur. Bu du rum  kendili­
ğinden oluşan k ırık lara da yol açabilir. Total serum  p ro te in  düzeyi 
hastalığın ağırlığı hakkında b ir  fik ir verir. Bu düzeyin %  5 den 
düşük olduğu hallerde araya giren b ir  enfeksiyon çölyak krizinin  
meydana çıkm asına sebeb olur.

G aitanın m ikroskopik m uayenesinde bol m ik ta rd a  yağ dam la­
cıkları ve hazm olm am ış adale fibrilleri görülür. Triolein ve oleik 
asit testleri anorm aldir. Gaita ile atılan  radyoaktif trio lein  ve oleik 
asit artm ıştır. V itamin A tolerans testinde A v itam inin in  kandak i 
seviyesi düşük çıkar. Serum  karoten m ik tarı da azalm ıştır. D-Ksiloz 
testinde idrarla ıtrah  edilen D-Ksiloz norm alden düşü k tü r. Çok 
defa 1 -2  gram  civarında bulunur. K anda folik asit seviyesi düş­
m üştür. B ]2 vitam in eksikliğine bağlı olarak SHİLLİNG testi düşük 
bulunur4.
Röntgen : ince barsak  film inde barsak  lup ları genişlem iş ve 
ödemli görülür. Segm antasyon ve flokülasyon görülür. N orm aldck 
kuştüyü görünüm ü kaybolur.

T a n ı :  Laboratuvar testleri olm akla beraber hasta lığ ın  ta n ım ­
lanm ası için tek yol hastayı glütensiz b ir diyete sokm ak ve h astadak i
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klinik cevabı gözlem ektir. M alabsorbsiyonu glütene bağlı olan has­
ta larda  glütensiz b ir diyetle steatorenin  kaybolduğu, hastan ın  kilo 
aldığı, kendini iyi hissetm eğe başladığı görülür. Bu iyileşme hali 
hafif vak 'a larda b irkaç günde görülebileceği gibi ağır durum larda 
6 -8  h afta  kadar uzayabilir.
Prognoz : 1938 den önce İngiltere’de bu hasta lık ta  m orta lite  o ra­
nı % 15 o larak  rap o r edilm iştir. Fakat bu  oranın  yüksek olm ası 
kısm en o zam anlar iyi bilinm eyen pank reas’ın fib rok istik  hasta lı­
ğının da bu  gruba alınm ış olm asına bağlıdır. E rken  tan ı ve tedavi 
edilm iş hasta larda  m ortalite  oranı düşüktür.
Tedavi : En önemli husus diyettir. Buğday ve çavdarı içine alan 
besinler diyetten çıkarılm alıdır. H asta çölyak krizinde ise ve kusu­
yorsa ağız yoluyla beslenm e b ir m üddet için durduru lm alı, dehid- 
ratasyon  ve elektrolit bozuklukları uygun m etodlarla tedavi edilm e­
lidir. Eğer te tan i görülürse İ.V. Calcium verilm elidir. Enfeksiyon 
varsa uygun an tib iyotik ler verilm elidir. K ortikostero id ler nadiren 
gerekli olabilirler. Çocuklarda kortikostero id lerin  kesilmesiyle has­
tanın  rö lapsa girm esi, erişkinde görülen nontropikal suprue kadar 
sab it b ir  bulgu değildir. H asta ağız yoluyla beslenecek durum a gel­
dikten  sonra yağdan fakir, p rotein lerden zengin, glütensiz b ir  diye­
te başlanır. P rotein m ik tarı Kg. başına 6 - 8 gm. o larak  hesaplanır. 
H asta az m ik tarda  beslenir. H er tip unlu  besinler kesilir. Yağı alın­
mış süt, glükoz, sükroz yararlıd ır. Başlangıçta beslenm e az m ik tar­
larda olmalı, çocuğun iştahının  artm ası ile besin m ik tan  yavaş ya­
vaş artırılm alıd ır. B ir ilâ 6 ay hasta  bu  şekilde takip  edildikten 
sonra diyet hastan ın  arzusuna göre biraz daha serbestleştirilebilir. 
Fakat glüten birkaç yıl diyetten uzak tu tu lm alıd ır. Yağda eriyen vi­
tam inlerin  suda eriyen şekilleri verilm elidir. H astalığın erişkinde 
görülen ve nontropikal sprue denilen şekli çocukluk yaşlarında 
glütene duyarlık gösteren hastalarda görülür.

Pankreasın kistik fibrozisi veya m ukovisidozis

Sistem ik b ir  hastalık  olup egzokrin bezlerin jeneralize b ir  disfonk- 
siyonu ile karak teristikd ir. M alabsorbsiyon bu hastalığın sadece 
b ir parçasını teşkil eder. H astalık  tarihçesinde pankreastak i fib ro­
k istik  değişiklikler önce fark  edilmiş, Fanconi ve diğer m üellif­
ler tarafından  pankreasin fibrokistik  hastalığı ismi verilm iştir. 1944 
de Farber, bü tün  organizm anın muköz sekresyonlarındaki bozuk­
luğa dikkati çekmiş ve hastalığa mukovisidozis adını verm iştir. 
1953 de Di Sant Agnese, te r  ve tük rük  bezlerinin hastalığa işti­
rak  ettiğini gösterm iştir. H astalık, otosom al ve resessif b ir heredite 
ile geçer fakat tem el bozukluk bilinm em ektedir. K ronik pulm oner
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hastalığı pankreasın egzokrin yetersizliği ile m eydana gelen m a lab ­
sorbsiyon ve karaciğer sirozu hastalığın klinik gö rü n ü m ü d ü r. T er­
de Na ve C1 m iktarın ın  artm ış olm ası d iagnostik tir. V ak’a la rın  % 
80 inden fazlasında pankreatik  aşili m evcu ttu r ve bu yüzden duode- 
nal sıvıda tripsin, lipaz, am ilaz yoktur. Azotore ve s tea to re  v ard ır. 
K arbonhidratların  sindirim indeki bozukluk daha azdır. Y ağda e ri­
yen vitam inler gaitada kaybedilm ektedir. Ağız yoluyla alınan  biop- 
si histolojik olarak norm al h u du tlardad ır .

K l i n i k  B e l i r t i l e r :  K istik fibrosis'li h as ta la rın  r< 5 - 10’- 
unda doğumu izleyen ilk birkaç saatte  m ekonyum  ile b a rsa k  obs- 
trüksiyonları görülebilir. Mekonyum ileusıı sonucu perfo rasvon  ve 
peritonit ortaya çıkar.

H astaların  hepsinde, genellikle kronik  akciğer hasta lığ ı v ard ır. 
Çoğunda doğum dan kısa b ir süre sonra  başlar. Sık te k ra rlay an  so­
lunum  yolu enfeksiyonları ölüm le sonuçlanabilir. Y aşayabilen 
vak’alarda bronşial genişlem eler ve obstrüksiyon lar o luşur. Lober 
atelektazi, m ultiple akciğer abseleri, spon tan  pnöm oto raks, am fi- 
zem ve giderek sağ kalp dilatasyonu ve kor pulm onale yerleşir.

M alnütrisyon, m alabsorbsiyonla b irlik te  devam  eder. G aita 
camcı m acunu gibi ve m iktarca çok fazladır. V itam in A ve D kayıp­
ları sonucu eksiklik belirtileri kseroftalm i ve raşitizm  gö rü lü r. Vi­
tam in K eksikliği sonucu pro trom bin  zam anı uzar ve deri k an am a­
ları çok görülür. Karaciğer de yaygın m ultilobü ler tip  siroz gelişir. 
Asit ve gastrointestinal kanam alar ortaya çıkar.

Bu hastalarda zam anla a rtr it, kronik  p erio s tit ve gözde retino- 
pati belirtileri oluşur. Sıcak havalarda aşırı terlem eleri ve terle 
şiddetli tuz kaybı sonucu hipoelektrolitem i ve deh id ra tasvona  gide­
bilirler.6. 7. 8’9

L a b o r a t u v a r  b u l g u l a r ı :  Terde e lek tro lit k o n san t­
rasyonu yüksektir. H astalığı tanım lanm asında te r  testi önem li b ir  la­
boratuvar yöntem idir. Terde k lo rür litrede 60 m. Eq. kan  yüksek  b u ­
lunursa diagnostiktir. K anda album in azalm ası ve g lobulin lerin  a r t ­
ması, dem ir eksikliği anemisi, sedim antasyon yükselm esi görü le­
bilir.1. 9

P r  o g n o z : Önceleri, vak’aların  % 50’si 10 yaşından  önce, ya­
şayanların da % 80’i 20 yaşından önce kaybedilirdi. E rken  ta n ım lan ­
ma ve tedavi prognoz üzerine oldukça olum lu etk i y ap m ak tad ır .5»10

T e d a v i :  K istik fibrosisin tedavisi 5 tem el ilkeye dayan ır :

1. H astanın iyi bakım ı, aşırı fiziksel aktiviteden ko rum ak la  be­
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raber o lanak lar o ran ında norm al günlük hayatın  devamı, koruyucu 
aşıların  uygulanm ası.

2. K ronik akciğer hastalığ ın ın  gereğinde uzun süre antibiotik- 
lerle kontro l a ltına alınm ası.

3. Aşırı tuz kaybının önlenmesi.
4. F ibrokistik  hastalığın m alabsorbsiyon yönünün tedavisinde 

ticarî o larak  hazırlanan pankrea tik  enzim p rep ara tla rı kullanılm a­
sı. B unlar her yem ekte ağız yolu ile verilir.

5. Diyet.

D i y e t :  Yüksek pro tein  yüksek kalori ve o rta  derecede yağı 
kapsayan b ir  diyet hazırlanır. V itam inlerin suda eriyen şekilleri dc 
norm al dozların iki katı o larak  verilm elidir. Yaşın ilerlem esi iJe 
diyetin önem i azalır. H astanın  nütrisyonel durum u pankrea tik  
fonksiyondan çok pulm oner enfeksiyonun derecesine bağlıd ır.’ \  10

Eksüdatif Enteropati

Serum  protein lerin in , in testinal lüm ene sızm ası sonucu se­
rum da azalm ası ile karak teristik  b ir hastalık tır.'

Gordon bu hastalığı ayrı b ir  en tite  o larak  sürm üşse de 
serum  pro tein in  in testinal lüm ene sızması, ü lseratif kolit, regional 
en terit, ve glütene duyarlık gösteren en teropatide de görülm ekte­
dir. Bazı vak’alarda eksüdatif en teropati in testinal lenfatik lerin  
konjenital anom alileri ile beraber bu lunm aktad ır. Bu anom aliler 
barsağa lokalizedir veya hemi h ipertro fide olduğu gibi vücudun 
diğer kısım larındaki anom alilerle beraberd ir.

K l i n i k  B e l i r t i l e r :  Ödem, tekrarlayan  diyare, ekseri­
ya steatore m evcuttur. M alnütrisyon, anem i, tekrarlayan  ü st solu­
num  yolu enfeksiyonları bulunabilir. Serum  albüm in ve globulin 
franksiyonlarında ileri derecede azalm a m eydana gelir. Bu m adde­
lerin serum dan sür'a tle  kaybolm aları radyoaktif m addelerle işare t­
lenmiş albüm in verilm ek suretiyle gösterilebilir. Bu m aksatla  rad  
yoaktif iyot veya krom  kullanılır. Plâzma pro tein in in  yerini tu taıı 
ve m oleküler ağırlığı albüm ine yakın olan polivinil p rolidon ra d ­
yoaktif iyotla işaretlendikten sonra intravenöz o larak  verilir ve 
bundan sonra gaita ve id ra r top lanılır ve bun larda radyoaktivite 
ölçülür. N orm alde enjekte edilen polivinil prolidon % 1.5 veya 
daha az m iktarı gaitada bulunur. B una karşılık  eksüdatif en teropa­
ti hallerinde bu  m ik tar % 2.5 - 3.5’e kadar yükselebilir. Albümine 
bağlanm ış radyoaktif krom lada aynı şekilde değerlendirilir. Wald- 
m an ve arkadaşları ağız yoluyla alınan ince barsak  biopsisinde b a­
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zı v ak a la rd a  villüs lenfatiklerinde genişleme gösterm işlerd ir. Te­
davi sebebe göredir. V ak'alarm  çoğunda lenfatik lerdek i anom ali 
cerrahi rezeksiyona im kân vermeyecek k ad ar yayg ınd ır.1

Çocuklarda m alabsorpsiyona sebep olan bu 3 h as ta lık ta  ay ırı­
cı tanı bulgulan aşağıdaki tabloda gösterilm iştir.

T A B L O  I

Bazı M alabsorbsiyon H astalarının Ayırıcı Tanısında
Laboratuvar Bulguları

Glüten Pankreasm Eksüdatif
enteropatisi kistik fibrozu enteropati

Serum albumininde düşüklük — —
Düşük gama globulin — — +
Pozitif ter testi — + +
Pankreatik aşili — + —
Steatore T + T
Gaitada Azot — + T
Pozitif Xylose tolerans testi + —
Pozitif Polivinil prolidon testi 
Glüten alınmasından sonra

T ■ +

steatorenin artması
Ağız yoluyla alınan ince barsak

+ --- —

biopsisi -h — +

T A B L O  II

Bazı M alabsorbsiyon H astalıklarının Ayırıcı Tanısında  
K linik Bulgular__________

Glüten Pankreasın Eksüdatif
enteropatisi kistik fibrozisi enteropati

İrritabilite + — _
Malnütrisyon + + —

Adale tonusunda azalma + — —
İştah Anoreksi Aşırı iştah Normal
Anormal özellikte gaita + + T
Sulu ishal + —

Rektum prolapsı — + —

Ağır pulmoner enfeksion — —
Glütene duyarlık + --- —

Disakkaridaz eksiklikleri

Çocuklarda m alabsorbsiyona sebeb olan h as ta lık la rd an  b ir  k ıs­
mı da ince barsak  hücrelerinde şeker parçalayan enzim  eksik lik le­
rine bağlıdır. B unlar :
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1. Laktoz m alabsorbsiyonu
2. Glikoz ve galaktoz m alabsorbsiyonu,
3. Sükroz ve îzom altoz m alabsorbsiyonu.
1. L a k t o z  M a l a b s o r b s i y o n u  : Laktoz m alabsorbsi-

yonunda diyetteki laktoz ince barsak  m ukozasından absorbe edil­
m em ekte ve kalın barsak ta  yakılarak laktik  asit ve glikoza parça­
lanm aktadır. Bu hastaların  ince barsak  biopsilerinde laktoz aktivi- 
tesinin düşük olduğu gösterilm iş olm akla beraber esas bozukluğun 
laktozu m ukoza hücrelerine ileten pem ıeaz aktivitesinde olduğu 
ileri sürü lm üştür.

K linik B elirtiler : hastalık  otozomal resesif o larak  here-
d itc r yolla geçer. Afetzede hastalarda diyetle laktoz bulunm ası 
ağır ferm an tatif tipte diyarenin çıkm asına sebep o lu r ve böyle 
b ir diyetin uzam ası halinde hastada klasik m alabsorbsiyon bulgu­
ları belirir.

Tedavi : Diyetten Laktozun çıkarılm ası gereklidir.

2. G l i k o z  v e G a l a k t o z u n M a l a b s o r b s i y o n u  : Oto­
zomal resesif o larak  geçen hered iter b ir hastalık tır. Biyokimyasal 
bozukluk bilinm em ektedir. Fakat glikoz ve galaktozu hücreye 
ileten taşıyıcı sistem in aktivitesinde b ir bozukluk olduğu düşünül­
m ektedir. Bu hasta larda  laktoz absorbsiyonunda da bozukluk ola­
bilir. Glikozun renal tübü ler reabsorbsiyonunda yetersizlik vardır. 
Diyette glikoz ve galaktozun varlığı ağır kronik diyarelere ve gliko- 
züriye sebep olur.

Tedavi : Diyette şeker olarak sadece früktoz ve sakkarozun 
verilmesiyledir.

S a k k a r o z  v e  Î z o m a l t o z  u n  M a l a b s o r b s i y o n u :  
Otozomal herediter b ir hastalık tır. Resessif veya dom inant olduğu 
henüz bilinm em ektedir. Bu hasta lık ta  m ukoza hücrelerinde sakka- 
rozu hidrolize eden sükraz ve izolm altaz aktivitesi m evcut değildir. 
Bu şekerlerin diyette bulunm ası çocukta m alabsorbsiyon tablosu 
nun çıkm asına neden olur.

Tedavide sakkaroz ve izomaltozla bunları içine alan dekstrin  
ve am ilopektin gibi po lisakkaritler diyetten çıkarılır.

A. BETA • Lipoproteinem ia veya Akantositozis

Bu hastalık  ilk defa 1950 de Bassen ve Kornzweig ta ra fından  
ta rif edilm iştir. K linik olarak steatore, gelişmede gerilik, ataksi,
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retin itis  pigm entoza ile karak teristikd ir. Sekonder m alabsorbsivon 
sebepleri arasında diğer b ir m etabolik bozuklukta bu hastalık'?!-. 

L aboratuvar bulguları şöyle özetlenebilir.
1. Serum da B - L ipoproteinlerin yokluğu,
2. Alfa fraksiyonunda da düşüklük,
3. E ritrositlerde dikensi çık ıntılar,
4. Biyopside ince barsak  m ukoza hücrelerinde yağ depo lan ­

ması görülür.
5. Gaitada yağ m iktarı artm ıştır.
6. Serum karoten ve A vitam ini seviyesinin düşüklüğü.

Kolesterol, total lipid ve fosfolipillerin  düşüklüğü Çölyak h a s ­
talığı tablosu ile oküler ve serebrosipinal dejenerasyon b e lirtile ri 
gösteren hastalarda akantozitozis düşünülm elidir.

T e d a v i  : Yağdan fak ir diyetle beslenen h as ta la rd a  k ısm î b ir  
iyileşme görülm üştür. Oküler ve N örolojik B elirtilerin  bazı vak 'a- 
larda progressif olduğu, bazı vak 'alarda ise ilerlem ediği g ö rü lm ü ş­
tür. ’. 2 Tedavi sebebe yönelmelidir.

Gastro intestinal a le r j i:

Gastro intestinal allerjinin sıklıkla sökonder m alabsorbsiyon  
da rol oynadığı kabul edilm iştir.

Son zam anlarda Allerjik G astro-entcropati adı ile b ir  sendrom  
tarif edildi. Bu hastalıkda bu bölüm e girer. B ununla b e rab e r b u ­
nun allerji ile etiolojik ilgisi tam  anlam ı ile ispat edilm iş değild ir.

Bunun en sık görüleni bebeklerdeki inek sü tüne k arşı allerji- 
dir. B urada inek sütüne duyarlık gösteren bebeklerde inek sü tü n e  
karşı oluşan serum  an tikorları esasına dayanır. F akat k an d ak i bu 
tip zıt an tiko rlar erken bebeklik çağlarında çeşitli besin lere  k arşı 
da görülm üştür. B unlardan ancak bazıları an tijen  an tik o r m ekaniz- 
masiyle klinik sensitiviteye sebep olurlar.

G ribosky’nin son yılardaki çalışm alarına göre gastro  in te s ti­
nal allerji ağır intestinal m alabsorbsionun pek sık  görü lm eyen ne­
denlerinden biridir.
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