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Makroenzimler, fizyolojik ya da patolojik durumlarda serumda bulunan yiiksek mole- Yayin tarihi: 31.08.2019

kiiler agirlikli enzimlerdir. Makroamilaz, ilk tanimlanmis olan ve en sik gériilen mak-
roenzimdir. Burada makroamilazemi bir ¢ocuk hasta sunulmustur. U¢ yasinda erkek
hasta ates ve boyunda sislik nedeniyle getirildi. Muayenesinde servikalde ¢ok sayida
lenfadenopati, hepatomegali ve splenomegali saptandi. Atesi, servikal lenfadenopa- . Ferhan Tasg
ti, hepatomegali, splenomegalisi olan ve periferik yaymasinda atipik lenfositleri Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi
saptanan hastada akut Ebstein-Barr viriis enfeksiyonu diistiniildii. Laboratuvar tet- Gocuk Sag. ve HasAt. ﬁnab_"? E.al'
kiklerinde amilaz diizeyi yiiksek saptandi ve EBV enfeksiyonuna sekonder parotit gibi = ferhant:sggma::.rcclﬁ
bir komplikasyon olabilecedi diisiintldii. Tedavisiz izlenen hastanin takiplerinde ORCID: 0000-0001-7482-8175
yakinmalari ve muayene bulgulari gerilemesine ragmen, amilaz diizeyinin yiiksek

seyrettigi gorildi. Amilaz yiiksekligi nedeniyle yapilan tiikiiriik bezi ultrasonografi-

sinde (USG) viral enfeksiyona sekonder olabilecek bulgular oldugu gériildi. Yapilan 0. s. Fitéz 0000-0002-0180-0013
abdominal USG’de pankreas normal ve minimal splenomegali saptandi. Bakilan Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi
fraksiyone amilaz klirensi <%1 saptanan hastada amilaz yiiksekliginin gegirilen Gocuk Rad’j‘: Ioli’s' B:/;r? I?.a/:
enfeksiyon ile iliskili olmaktan ¢cok makroamilazemiye bagl oldugu kanisina varildi. niara - uriive

Amilaz yiiksekligi tesadiifen bulunmus bir laboratuvar bozukluk olarak karsimiza E. Ciftci 0000-0002-4955-160X
¢ikabili. Makroamilazeminin taninmasi hastalara gereksiz inceleme ve girisim yapil- Ankara Universitesi Tip Fakiiltesi
masini 6nleyebilir. Cocuk Enfeksiyon Hastaliklari Bilim Dali
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ABSTRACT

Macroenzymes are high molecular weight enzymes which could be in the serum in physi-
ologic or pathologic conditions. The first described and the most frequently seen macro-
enzyme is macroamylase. Here we present a child with macroamylasemia. A 3-year-old
boy was brought to the hospital with fever and cervical swelling. On his examination,
multiple number of cervical lymphadenopathies, hepatomegaly and splenomegaly were
detected. Acute Ebstein-Barr virus (EBV) infection was considered in the patient who had
fever, cervical lymphadenopathies, hepatomegaly, and splenomegaly and atypical
lymphocytes on the peripheral smear. On laboratory findings, amylase levels were eleva-
ted which was thought to be a secondary complication, like parotitis, secondary to EBV
infection. During follow-ups of the patient monitored without any treatment, complaints
and all findings regressed, while amylase levels coursed at high levels. Salivary gland
ultrasound (US) performed to find the cause of elevated amylase levels, findings which
might be secondary to viral infection were seen. On the abdominal USG, pancreas was
normal but minimal splenomegaly was detected. Fractional clearance of amylase was
determined as <%1, and the patient. After all findings, as a conclusion, elevated amylase
levels on our patient was thought to be related to macroamylasemia rather than EBV
infection. High amylase level could face us as incidentally detected laboratory abnorma-
lity. Recognizing macroamylasemia could prevent unnecessary examinations and inter-
ventions performed on the patients.
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GiRiS

Dislik molekl agirlikli bir protein olan amilaz, nisas-
tanin sindiriminde rol alir ve en fazla tikirik bezi ve
pankreasta bulunur . Serum amilaz yiksekligi
cocuklarda genellikle kabakulak gibi tuklrik bezi
hastaliklarinda ve pankreatitte karsilasilan bir durum-
dur. Bu durumlarda amilaz diizeyinin zamanla nor-
mal sinirlara dénmesi beklenir. Amilaz diizeyi ayrica;
hastaliklar, sivi-elektrolit

cesitli gastrointestinal

bozukluklari, cerrahi, travma, kardiyopulmoner
sorunlar, diyabet ve ilaglara bagh olarak da yulksele-
bilir @, Amilazin viicuttan eliminasyonu bdbrekler
araciligiyla oldugundan, bobrek yetmezligi durumun-
da da amilaz yiksekligi goralebilir ). Tam bunlara ek
olarak serum amilaz yuiksekligi makroenzimlerden de
kaynaklanabilir ®. Plazmada bulunan enzimlerin yiik-
sek molekdl agirhkli formlarina makroenzimler denir
ve bu makroenzimler, yapilan laboratuvar tetkiklerin-
de normal kan degerlerinin oldugundan yliksek sap-
tanmasina ve yanlis tanilar konulup cok ¢esitli pahali,
gereksiz ve hatta bazen invaziv tetkikler yapilmasina
neden olmaktadir . Burada akut Ebstein-Barr viriis
(EBV) enfeksiyonu sirasinda serum amilaz yiiksekligi
saptanan ancak enfeksiyon yatismasina ragmen ami-
laz diizeyleri yliksek seyreden bir makroamilazemi

vakasi sunulmustur.
VAKA SUNUMU

Ug yasinda erkek hasta iki giin 6nce baglayan ve en

yiksek 38,5°C olciilen ates ve boyunda sislik yakin-
malariyla getirildi. Ozge¢misinde ve soygecmisinde
belirgin 6zellik yoktu. Hastanin fizik muayenesinde
genel durumu iyi ve vital bulgulari stabildi. Servikalde
en blylGgu 3 cm capinda ¢ok sayida lenfadenopati,
tonsillerde hiperemi ve hipertrofi saptandi. Karin
muayenesinde karaciger ve dalak 2 cm palpe edili-
yordu, diger sistem muayeneleri dogaldi.

Hastanin bakilan tam kan sayimi normaldi. Periferik
yaymasinda atipik lenfositler saptanan hastada akut
EBV enfeksiyonu dislnuldi. EBV viral kapsid antije-
ne (VCA) karsi IgM pozitif olarak saptanan hastada
lipaz: 29 U/L (22-51 U/L) bulunurken amilaz: 313 U/L
(28-100 U/L) ile yiiksek saptandi (Grafik 1). EBV
enfeksiyonuna bagh parotit gibi bir komplikasyon
gelismis olabilecegi diistintlen hasta, tedavisiz olarak
izlenmeye baslandi.

iki ay sonra yapilan kontrol muayenesinde hastanin
yakinmasi olmamasina karsin serum amilazi: 296 U/L
ile yine yiksek saptandi. Amilaz kaynagi olan organ-
larin incelenmesi amaciyla bakilan tiikirik bezi USG
incelemesinde bilateral submandibuler bezlerde viral
enfeksiyona ikincil olabilecegi diistiniilen parankimal
heterojenite ve bilateral submandibuler reaktif gori-
nimde lenf nodlari saptandi. Ayrica her iki servikal
zincirde ¢ok sayida kuguk lenf nodlari saptandi.
Hastanin yapilan abdominal USG’sinde pankreas nor-
maldi. Dalak boyutlari biyik fakat parankimi normal
olarak degerlendirildi.
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Grafik 1. Hastanin ardisik olarak 6lgiilen serum amilaz ve lipaz degerleri.
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Hastanin amilaz klirensinin kreatinin klirensine orani-
nin saptanmasi amaciyla bakilan idrar amilazi: 257
U/L, serum amilazi: 296 U/L, idrar kreatinini: 0.67
mg/dL, serum kreatinini: 0.6 mg/dL saptandi. Amilaz
klirensinin kreatinin klirensine orani %0.8 olarak
bulundu (Normali %1.8-3.2) ve bulgular makroamila-
zemi lehine yorumlandi.

Asemptomatik olarak izlenen hastanin 16 ay sonra
yapilan USG kontroliinde tlkirik bezleri, pankreas
ve dalak normal olarak goériintilenmesine ragmen,
amilaz diizeyinin (192 U/L) halen vyiksek oldugu
gorildu. Bobrek fonksiyonlari da normal olan hasta-
da amilaz yiksekliginin gecirilen enfeksiyon ile iliskili
olmaktan ¢ok, makroamilazemiye bagh oldugu kani-
sina varildi. Hasta toplam 5 yili bulan izlem sirasinda
klinik olarak sorunsuz olarak izlendi. Hastanin ebe-
veyninden vaka sunumu igin onam alinmistir.

TARTISMA

Amilaz enzimi bir¢ok organ ve dokuda bulunmakta-
dir. Bu enzimin serum ve idrardaki formu yiksek
oranda pankreas ve tikirik bezi kaynakhdir. Serum
amilaz yiksekligi cocuklarda genellikle kabakulak gibi
tukarik bezi hastaliklarinda ve pankreatitte karsilasi-
lan bir durumdur. Bu durumlarda amilaz diizeyinin
zamanla normal sinirlara dénmesi beklenir. Amilaz
diizeyi ayrica; gesitli gastrointestinal hastaliklar, sivi-
elektrolit bozukluklari, travma, kardiyopulmoner
sorunlar, diyabet, serebrovaskiiler hastalik, hepato-
biliyer hastaliklar, intra ve ekstraabdominal cerrahi-
ler, organ transplantasyonlari ve ilaglara bagh olarak
da yukselebilir @, Amilazin vicuttan atihmi ise bob-
rekler araciligiyla oldugundan, bébrek fonksiyon
bozuklugu durumunda da amilaz yuksekligi gorulebi-
lir ®. Tim bunlarin yani sira serum amilaz yiksekligi-
nin nedenlerinden biri de benign seyirli ve herhangi
bir tedavi gerektirmeyen makroenzimlerdir @,

Makroenzimler, fizyolojik ya da patolojik durumlarda
serumda bulunan, yiksek molekiler agirlikh enzim-
lerdir. Makroenzimlerin hastali§a neden olduklarina
veya tedavi gerektirdigine dair kanita dayali herhangi
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bir veri yoktur. Makroamilaz, saglikh bireylerde en sik
bildirilen ilk makroenzimdir ve serum amilazinin,
immiinoglobulinlerle ¢dkmesi sonucunda olusan
komplekslerden kaynaklanan biyokimyasal bir pato-
lojidir 4. immunoglobulinlerde neden ve nasil ¢ok-
tugu ve kimlerde ¢oktigl tam olarak bilinmemekte-
dir. Makroamilaz, dogal veya iyatrojenik olarak olusa-
bilir, benign bir durumdur, genel populasyonda pre-
velansi %1’dir ve tedavi gerektirmez ©*,

Makroamilazeminin temel klinik 6nemi, yalanci tani-
lara ve gereksiz tetkiklere neden olabilmesinden
kaynaklanmaktadir. Artmis serum amilazi yaninda
serum lipazinin normal olmasi, makroamilazemiyi
distndirmektedir fakat spesifik degildir. Sundugu-
muz vakada da serum amilaz degerleri 3 aylik aralik-
larla 6lguldl ve her seferinde yiiksek ¢ikti, buna kar-
sin lipaz degerleri normal sinirlardaydi.

Amilazin dolagsimdan eliminasyonu bobrekler yoluyla
olur, dolayisiyla serum amilazinin artmasi, idrar ami-
lazini arttirir. Fraksiyone amilaz klirensi (amilaz/krea-
tinin klirens orani) normal sartlarda %1.8-3.2 arasidir ©.
Makroamilazemiye bagli hiperamilazemilerin ayiric
tanisinda fraksiyone amilaz klirensi yararl olabilir.
Cinkli makroamilazemiye bagh hiperamilazemide
fraksiyone amilaz klirensi (<%1) azalir ©. Bu durum,
makroamilazin boyutunun biyiklighi nedeniyle
renal atiliminin dusiik olmasindan kaynaklanmakta-
dir. Vakamizda, amilaz/kreatinin klirens orani dusuk-
tl (%0.8) ve bu durum makroamilazemiyi destekle-
mekteydi. Hastada lipaz degerlerinin normal olmasi,
fraksiyona amilaz klirensinin <%1.8 olmasi, gorinti-
leme yontemlerinde tikirik bezleri ve pankreasin
normal olmasi, amilaz degerinin aralikli dlcimlerde
yuksek saptanmasi, renal yetmezlik gibi amilaz yuk-
sekligine neden olacak baska bir patolojinin bulun-
mamasl, hastadaki amilaz ytksekliginin makroamila-
zemiye bagli oldugunu disindardd.

SONUC

Serum amilaz seviyesinin ylksek olmasina karsin fizik
muayene ve tetkikler neticesinde tikrik bezi ya da
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pankreas patolojisiyle ilgili herhangi bir kanit bulu-
namayabilir. Bu durum, makroamilazemiye bagh
hiperamilazemi olarak adlandirilir ve makroamila-
zeminin taninmasi hastalara gereksiz inceleme,
tedavi ve takip yapilmasini  &nleyebilir.
Makroamilazemi tanisi konulan hastalara bilgi veril-
mesi, hastalarin daha sonrasinda tekrar tekrar tet-

kik edilmesini onler.
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