Klinik Laboratuvar Testleri

GLIKOZAMINOGLIKAN

Diger adi ve kisaltma: Asit mukopolisakkaritler, GAG.

Kullanim amaci: Mukopolisakkaridoz olasiligi disunullen hastalarda 6n
tarama testi olarak kullanilir.

Genel bilgiler:

Glikozaminoglikanlar, gegmiste mukopolisakkaritler olarak adlandirilan,
bir protein gekirdegine baglanmis tekrarlayan disakkarit Gniteleri igeren
sulfatlanmis polisakkaritlerdir.

Glikozaminoglikanlarin pargalanmasindan sorumlu lizozomal enzim
defektlerinde kismen pargalanmis glikozaminoglikanlar, mezankimal ve
parankimal dokularin lizozomlarinda biriki. Bu maddeler idrarla bol
miktarda atilir. idrarla glikozaminoglikan atilimini degerlendiren bu test
mukopolisakkaridoz grubunda yer alan hastaliklar igin bir tarama testidir.
Bu grupta yer alan baslica klinik sendromlar, Hurler sendromu, Hunter
sendromu ve Sanfilippo sendromudur.

Test sonucunun yorumu:

Glikozaminoglikanlarin idrarla bol miktarda atildiklarinin gosteriimesi
mukopolisakkaridoz lehine bir bulgu olarak kabul edilir. Cesitli
mukopolisakkaridoz tablolarinda 4 farkli glikozaminoglikan atilimi olabi-
lir. Bunlar: kondroitin silfat, dermatan siilfat, heparan siilfat ve keratan
siilfattir. ihtiyag halinde bunlar ince tabaka kromatografisi teknigi ile
idantifiye edilebilir.

Taninin kesinlestiriimesi icin spesifik olarak ilgili enzimlerin aktivitelerinin
Ol¢llmesi gerekir.

Numune: 24 saatlik idrar. Minimum 60 ml. idrarin toplanmasi sirasinda
koruyucu kullanilmasi gerekmez. 24 saatlik idrar hacmi belirtiimelidir

Calisma Yontemi: Spektrofotometri.



