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Lizozomal Enzim Calismasi

Degerli Hekim arkadasimiz,
Lizozomal depo hastaliklari (LSD) canli dogumda gorilme sikhigi 1/1500 - 1/7000 arasinda degisen 50
den fazla metabolik bozuklugu iceren genis bir gruptur.

Lizozomal depo hastaliklarinin %60 in da spesifik lizozomal hidrolaz enzimlerinde eksiklik
bulunmaktadir, olgularin bir grubunda erken tani konuldugunda tedavi seceneklerinin daha etkin
oldugu konusunda net bilimsel veriler bulunmaktadir. Bu nedenle segmeli tarama kapsaminda idrar
GAG elektroforez testi yani sira asagidaki lizozomal enzim paneli — tarama bataryasi da rutin
laboratuvar testi olarak laboratuvarimizda ¢alisilmaya baglanmistir.

Kan kartinda enzim aktivitesi 6lcimintn yarari, I6kosit izolasyonu ve doku biyopsisi gibi ek islevleri
gerektirmiyor olmasi, minimal invazyon ile ¢ok az miktar kanla ¢alisma olanagi saglamasi ve kan
kartlarinin gonderilmesinin ve saklanmasinin kolay olmasidir.

ENZiM LISTESi ASAGIDADIR

o-Galaktozidaz A (AGAL) = FABRY

B-Galaktozidaz (BGAL) = MPS IVB Morquio B/GM1 Gangliozidoz
a-Glukozidaz (AGLU=GAA) = Pompe

B-Glukozidaz (BGLU) = Gaucher

a-Fukozidaz (AFU) = Fukosidoz

a-Mannozidaz (AMAN) = Alfa-Mannozidoz

B-Glukuronidaz (GUSB) = MPS VII Sly

a-iduronidaz (IDUA) = MPS | Hurler / Scheie

Total B-Heksozaminidazlar:Heksozaminidaz A+B (HEXT) =Sandhoff
Heksozaminidaz A (HEXA) = Tay-Sachs

Kitotriozidaz (CHIT) = Gaucher / Niemann-Pick

Arilsulfataz B (ARSB) = MPS VI Maroteaux—Lamy

Test fiyatlari her bir enzim icin 100 TL dir. Tim panel istenirse 12 enzim 1100 TL olarak belirlenmistir.

TUm panel istenirse 7-10 glin iginde sonug verilir.

1-4 adet enzim istenirse 1 haftadan daha dnce sonug verilir.



MPS (mukopolisakkaridozlar ) icin 6nce idrar GAG elektroforez (GAGE ) tarama testi 6nerilir;
sonuca gore yukaridaki ilgili enzimler ¢aligilabilir.

idrar GAGE Uicreti =380 TL
GAGE test istek sonug siresi 1 haftadir
Asagida linkte GAGE testi ile ilgili basiimis makalemiz yer almaktadir.

http://journals.sagepub.com/doi/full/10.1177/2326409815613805

Konu hakkinda detayli bilgi de almak istiyorsaniz bize telefonlarimizdan ulasabilirsiniz.
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