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Essential fructosuria, gida ile gerek monosakkarit halinde, ge-
rekse polisakkarit olarak alinan ve mutad Heoxse'lardan olan friikto-
zun tam olarak utilize edilmemesi neticesi, idrara fritktozun gecmesi
ile karakterize nadir, benign, konjenital bir metabolizma hastaligi-
dir (7, 8, 15, 18, 20 22).

Essential fructosuria’min tanmmasi ¢ok miihimdir. Zira idrara
gecen friiktoz Fehling ve Benedict testlerini rediikte ederek seker
reaksiyonu verir ve diabetes melllitus ile karigabilir. Nitekim lite-
ratiirde nesrolunan vak’alarin bir kismi diabet siiphesiyle klinige ya-
timlmiglardir. :

Tssential fructosuria’da karacigerde, fritktozun {itilizasyonu
tam degildir (2, 7, 14, 20).,

Karacigerde fructokinase enziminde defekt oldugundan (5, 12,
13, 17) friiktozun, 1 pozisyonunda fosforilizasyonu olamaz ve friik-
toz kanda birikir. Friiktoz icin bobrek esigi oldukea diigiiktiir. Plas-
mada friiktoz konsantrasyonu 100 cc de 15 mg’in listiine ¢iktig1 tak-
tirde, idrarda fritktoz goriilmeye baglar (20).

Yukarda belirtilen utilizasyon yollarindan bagka Friiktoz beyin,
adale ve karacigerde, hexokinase ve ATP ile fructose - 6 - phosphate
haline gevrilerek de utilisazyona dahil olur (2, 7). Bundan dolay: es-
sentiale fructosuria’da itrah olunan friiktoz miktar: verilen friiktoz
yiikiiniin sadece % 10 - 20 si kadardir (12, 20). :
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TARIHCHE

Biot'un 1840 da ilk defa idrar: polariskop’la tetkik etmesi, Von
Gorup Besanez'in idrardaki friitktozun so'a rotasyon gosterdigini
bildirmesi, Seliwanoff'un ise bu sekeri tayin igin konsantre asit ve
resorcinol kullamlmasi icap ettigini ortaya koymasmdan sonra (18),
1876 da Zumier (23) ve Czapek (3) birbirlerinden ayri olarak, hag-
talarinin idrarlarinda fritktoz bulundugunu bildirdiler, 1899 da, he-
patektomize kurbagalarin daha sonralari da hepatektomize kipek-
lerin, fritktozu metabolize etmeye muktedir olamadiklar gsterildi-
ginden, fructosuria’min spesifik hepatik bir defekt neticesi husule
geldigi neticesine varildi.

1942 senesinde Sachs, Sternfeld ve Kraus 55 fructosuria vak’asi-
n1 gozden gecirdi ve bunlardan 39'unun ispat edilmis essential fruc-
tosuria oldugunu bildirdi ve kendi 2 vak’asini ilave etti (8, 20, 22).
1961’e kadar 10 vak’a daha kaydolunmustur (8). Halihazirda ise
diinya literatiiriinse negrolunan vak’a sayis1 80inaltindadir (21).
Essential fructosuria her iki cinste de gbriiliir. Selim ve asempto- -
matik bir hastalik oldugundan dogumdan 89 yasina kadar biitiin
vag gruplarinda tespit edilmigtir (20). Lasker bircok fertlerinde es-
sential fructosuria olan bir aileyi tetkik ederek hastalifin herediter
ve resessiv olarak intikal ettigini bildirmistir (16) ve miiellife gére
bu anomaliye her 120.000 - 130.000 dogumda bir rastlanir (15, 20).

Biz klinigimize, diabetes mellitus gliphesi ile yatan fakat ya-
pilan tetkikler sonunda essantial fructosuria oldugu tesbit edilen 1
vak’aya ait bulgular: belirtmek istiyoruz.

VAK’A : ‘

Hakan Yenigeri, 8 yaginda erkek cocuk 5.12.1969 tarihinde diabetes mel-
litus gikayeti ile klinigimize yatirildr.

Hik4yesi: 15 giin énce ishal olmug. Bir hafta devam etmis. Bu esnada
¢ok su igmeye baglamig bu sgikdyetlerle gétiirdiikleri doktor diabet diiglinerek
klinigimize gbndermis. -

Muayenesinde : Boy 91 cm, kilo 12.500 gr. genel durumu iyi, sistem mua-

yenesinde, bulgular normal patolojik bir bulgu tesbit edilemedi. Idrar muaye-
" nesi: Hasta rutin hastahane yemegi yerken yapilan miiteaddit idrar mua-
yenelerinde, idrarda kuvvetli pozitif rediiksiyon vapan bir madde teshit edildi.

Hastanin tekrarlanan aghk kan gekeri tetkikinde 9, 65, 67, 96, 107, 110 mg
gibi normal degerler bulundu. Hastada glukoz tolerans testinin normal oldugu
goriildli. Aksam yemeginden 15 saat sonra alman sabah idrarinda geker reak-
siyonunun meveut olmadig, mutad hastahane yemegini miiteakip ise idrarda
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% 1,39 - 4,7 gr. arasinda geker gikardigi ve idrarda geker reaksiyonu veren bu
maddenin alimenter mengeli olabilecedi diiglintildii. Hasta 48 saat slire ile fritkk-
toz ihtiva eden gidalar aldiktan sonraki idrarinda Fehling ve Benedict miyar-
lar ile rediiksiyon yapan maddenin cinsinin tayinine gidildi. Asit idrarda mev-
cut olan redilktan maddenin polarimetrede levorotation yapmasi, pozitif Se~
liwanoff reaksiyonuaun goriilmesi, glukoz oxidase reaksiyonunun negatif olugu
dolaywsiyle idrardaki gekerin friiktoz. oldugu anlagildi. Friiktoz alimindan son-
ra kanda lactic acide olup herhangi bir artma tesbit edilemedi. Idrarda pro-
tein, aseton yok ve mikroskopik bulgular normal bulundu. Hastada thymol
bulanikhk, zinc sulfat, SGOT, SGPT, kanda bilirubin, kalsium, fosfor, alkalen
fosfatas normal degerler gés‘te‘rdi, Kromozom tetkikinde normal kromozomal
patern oldugu gériildi ve hasta 26.12.1969 tarihinde essential fructosuria telg-
hisi ile taburcu edildi.

MUNAKASA

Essential fructosuria benign, asemptomatik bir hastaliktir. Va-
kalarm cogunda rutin idrar tetkikleri esnasinda idrarda rediiksiyon
yapan maddenin tesbiti ve bunun idantifikasyonu ile teghise varilir.
Vak’amizda da herhangi bir semptom olmamasina ragmen 15 gin
once gecirdigi ishal esnasinda fazla su igtigi goriilerek yapilan idrar
tetkikinde geker reaksiyonu tesbit edilmig ve defekt bdylece meyda-
na ¢tkmigtir,

Bir hastada essential fructoruria teghisine varabilmek icin aga-
gidaki kriteriumlarin meveut olmasi icap eder (8, 16, 18, 20). Has-
ta regiiler diette oldugu zaman idrarda rediiksiyon yapan substans
olmali, fakat dietten friiktoz ¢ikarilinca idrardan rediiksiyon yapan
madde kaybolmalidir. Idrardaki geker levorotation yapmali, idrar
taze ve asit oldugu zaman pozitif seliwanoff reaksiyonu gostermeli,
glukoz oksidaz reaksiyonu negatif olmalidir. Vak’amizda da 15 saat
achigi miiteakip idrarda geker reaksiyonu kaybolmug, 48 saat frik-
toz ihtiva eden gidalarmn almmasini miiteakip ise kuvvetli seker re-
aksiyonu tesbit edilmigtir ve bu gekerin, polarimetre ile sola rotas-
yon gostermesi, seliwanoff reaksiyonunun pozitif olusu ve glukoz
oksidaz reaksiyonunun negatif olugu dolayisiyle fritktoz oldugu ne-
ticesine varilmagtir.

Essential fructosuria gGsteren val’alarda aclik kan gekeri ve
glukoz tolerans testinin normal olmasi icap eder. Vak’amizda da
miiteaddit tetkiklerde idrarda geker reaksiyonu gbGriillmesine rag-
men, achk kan gekeri normal bulunmug ve glukoz tolerans testi de
normal kurv gostermigtir,
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Friiktoz metabolizmasinda en fazla rol oynayan organ karaci-
gerdir. Bundan dolay: primer konjenital essential fructosuria’lardan
bagka, enfeksiydz hepatit, sifilitik hepatit ve siroz gibi hepatosel-
liller hasarlarla birlikte olan hastaliklarda sekonder olarak friikto-
zun utilizasyonu bozuldugundan, fructosuria husule gelebilir (8, 14,
15, 22). Nefrotik sendrom gosteren siit ¢ocuklarinda da diger geker-
lerin yam sira friikktozun idrara gectigi bildirilmigtir (8, 9). Agw
diabet vak’alarinda da glukoziiria ile birlikte fructosuria bulunabi-
lir (15, 22). Bundan dolay: essential fructosuria teghisini koymak
icin, hastanin karaciger ve bibrek fonksiyonlarinin normal olmasi,
diabet mevcut olmamasi yani sekonder fructosuria’lara sebebiyet
veren hallerin ekarte edilmesi icap eder. Tamamen asemptomatik
olan hastamizda karaciger fonksiyon testlerinden SGOT, SGPT, thy-
mol bulaniklik, zinc sulfat, kan proteinleri v bilirubin degerleri nor-
mal bulunmustur. Idrar tetkikinde de friiktoz haric diger bulgular
normaldir. Aclik kan gekeri ve glukoz tolerans testinin normal olu-
su diabet teghisini ekarte ettirmigtir.

Normal gahislar tarafindan fructose alinmasit miiteakip res-
piratuvar quotientte artma olur. Buna sebep fritktoz alindiktan son-
ra kanda lactic acid miktarinda artma husuliidiir (1, 7). Lactic acid
artmasi iirik acid artmasi ile birliktedir (13). Halbuki Soisalo (19)
nin 2 vak’asinda, Heeres ve Vos'un (4) 1 vak’asinda, Sachs ve ar-

kadaglarinin 2 essential fructosuria vak’asimnda (16) ve Edhem ve
arkadaglarmin ise 1 fructosuria vak’asinda friikktoz alimini miitea-
kip kanda lactic acid miktarinda pek hafif artma tesbit edilmig, se-
rum fosfor degerinde ise degigiklik olmamigtir (21). Bu durum es-
-sential fructosuria’da fritktozun utilizasyonunda bir defekt oldugu-
nu ortaya koyar. Vak’amizda da lactic acid ve fosfor normal de-
gerler gOstermigtir.

Bir ketohexos olan friiktoz meyva, sebze ve bal’da monosak-
karit halinde, sucrose da ve baz sebzelerde de polisakkarit halinde
bulunur ve bu maddelerin gida ile alinmasimi miiteakip fructosuria’-
ya sebep olur. Fakat zararsiz bir durum oldugundan fructosuria
gOsteren hastalarda fritktoz ihtiva eden gidalarin tahdidine pek lii-
zum yoktur (12, 22). ;

#
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OZET

HEssential benign fructosuria goOsteren bir vak’a bildirilmigtir.
Hastamn idrarinda geker reaksiyonu veren rediiktan bir madde tes-
bit edildiginden, diabet giiphesiyle klinige yatirilmig fakat idrarda-
ki rediikktan maddenin polarimetrede levorotasyon gostermesi, seli-
wanoff reaksiyonunun pozitif olugu, glukoz oxidase reaksiyonunun
negatif olugu, aglik kan gekerinin ve glukoz tolerans testinin nor-
mal olugu, fritktoz ihtiva eden gidalarin alinmasini miiteakip idra-
ra rediiktan maddenin gecmesi, dietten fritktoz cikarildiktan sonra
ise idrarda geker reaksiyonunun kaybolmasi ve hastanin tamamiyle
asemptomatik olugu dolayisiyle vak’aya essential benign fructosu-
ria teghisi konulmustur.

SUMMARY

Essenfial Benign Fructosuria (Report of a case)

A case of essential benign fructosuria is reported. Rutine urine
analysis showed positive Fehling and Benedict reaction. For this
season the patient was admitted to the hospital for further studies.
Repeated fasting blood sugar and glucose tolerans curve was found
within normal limits.

The reductant substance in the acide urine showed levorotation
in polarimetric studies and gave positive Seliwanoff reaction and
negative glucose oxidase reaction. When the patient was given fruc-
tose contain foods, positive sugar reaction was obtained in the
urine, but after the patient is placed on diet which contains no fruc-
tose, the reductant substance disappeared from the urine. Because
of the patient had no symptoms, essential benign fructouria was
diagnosed.
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