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Vaka Takdimi

Tayang¢-Prasad sendromu: Bir vaka takdimi
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SUMMARY: Dogan M, Agikgoz M, Bay A, Kaya A, Oner AF, Cesur Y. (Yiiziincii
Y1l University Faculty of Medicine, Van, Turkey). Tayanc-Prasad syndrome: a
case report. Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1 Dergisi 2009; 52: 39-41.

The rarely seen Tayanc-Prasad syndrome is associated with growth retardation,
hypogonadism, hepatosplenomegaly, zinc and iron deficiency, geophagia,
alterations in small intestine mucosa, and some congenital abnormalities.
A 12-year-old girl was presented with complaints of rapidly tiring, amenorrhea,
and geophagia. Her physical examination revealed height and weight under
3p, and hepatosplenomegaly. Laboratory values included hemoglobin of
4.8 g/dl, hematocrit of 17.4, mean corpuscular volume (MCV) of 49 fl, red
cell distribution width (RDW) of 22, and serum ferritin <1.5 ng/dl, and low
zinc level in hair. She was diagnosed as Tayanc-Prasad syndrome. This case
is presented in view of the rarity of the syndrome.
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OZET: Seyrek olarak goriilen Tayang-Prasad sendromu biiyiime geriligi,
hipogonadizm, hepatosplenomegali, ¢inko ve demir eksikligi, jeofagi, ince
bagirsak mukozasinda degisiklikler ve konjenital bazi1 anormalliklerle beraberdir.
Cabuk yorulma ve menstruasyon gérmeme, toprak yeme sikayeti ile getirilen,
fizik muayenesinde boyu ve viicut agirliginin tigiincii persentilin altinda oldugu
tespit edilen ve hepatosplenomegalisi olan hemoglobin 4.8 g/dl, hematokrit
17.4, MCV 49 fl, RDW %22, serum ferritin <1.5 ng/dl, enseden alinan sag
tellerinde ¢inko diizeyi diisiik bulunarak Tayan¢-Prasad sendromu tanisi alan

12 yasindaki kiz hasta seyrek goriilmesi nedeni ile sunuldu.

Anahtar kelimeler: demir eksikligi anemisi, biiyiime geriligi, ¢inko.

Tayan¢-Prasad sendromu klinik olarak demir
eksikligi anemisi, hepatosplenomegali, deri
degisiklikleri, hipogonadizm, biiyiime geriligi ve
jeofaji ile karakterizedir. Bu bulgular tek basina
demir eksikligi ile aciklanamadigindan dolay:
¢inko eksikliginin olabilecegi diistiniilmiistiir!.
Gelismekte olan iilkelerde ¢inko eksikligi hala
onemli bir problemdir ve demir eksikligi ile
birliktedir2-4. Bu makalede ¢inko ve demir
tedavisi ile semptomlarinda diizelme olan Tayang-
Prasad sendromlu 15 yasindaki vakayr seyrek
goriilmesi ve derin anemili hastalarda &zellikle
cinko eksikliginin de diisliniilmesi gerektigini
vurgulamak amaci ile sunduk.
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Onbes yasinda kiz hasta, son alti aydan beri
olan ¢abuk yorulma, bas dénmesi ve boy
kisalig1 sikayetleri ile hastanemize getirildi.

Hikayesinde sosyoekonomik diizeyi diisiik olan
ve kirsal alanda yasayan bir ailesi oldugu, diyette
hayvansal besinleri az alabildigi, toprak yeme
oykiisti oldugu ve menstruasyon goérmedigi
Ogrenildi. Fizik muayenesinde; sa¢ killarinda
incelme, hepatosplenomegalisi vardi. Aksiler
killanmasi olan hastanin pubik killanmasi evre
II, meme gelisimi evre II idi. Boy 136 cm
(-3.4 standart sapma), viicut agirlign 34.5 kg
(-2.9 standart sapma), viicut kiitle indeksi (BMI)
18.6 (25-50 persentil) idi. Hemoglobin 4.7 gr/dl,
ortalama eritrosit hacmi (MCV) 48 fL, kirmizi
kiire dagilim genisligi (RDW) %22.1, beyaz
kiire sayis1 (WBC) 5800/mm?3, trombosit sayisi
233.000/mm?3 idi. Periferik kan yaymasinda
hipokromi, mikrositoz, anizositoz, poikilositoz
vardi. Serum ferritin diizeyi <1.5 ng/ml,
serum demir diizeyi 12 ug/dl, serum demir
baglama kapasitesi 401 pg/dl, enseden alinan
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sa¢ killarinda ¢inko konsantrasyonu 30 pg/gr,
tiroid hormon diizeyleri ve diger biyokimyasal
testleri normal sinirlarda, antiendomisyum,
doku transglutaminaz, antigliadin antikorlar1
negatifti. Diskida parazit yoktu. Duodenal
biyopside; villuslarda diizlesme, kiintlesme vardi.
Karin ultrasonografisinde hepatosplenomegalisi
olan hastanin sella spot grafisi normaldi. Fizik
muayene ve laboratuvar incelemeleriyle hasta
cinko eksikligine bagli biiylime geriligi, gecikmis
puberte olarak kabul edildi. Hastaya Ilk iki hafta
¢inko (50 mg/giin), sonra ¢inko ile birlikte demir
(6 mg/kg/giin Fet+) verildi. Izlemde iiciincii
aydan sonra sikayetlerinde belirgin azalma olan
hastanin agirhign 5 kilogram, boyu 3 cm artt1.
Aksiller ve pubik killanmasi artt1 ve saglarinda
artma goriildii. Anemisi belirgin diizeldi.

Tartisma

Cinko, organizma icin esansiyel bir elementtir.
Viicuttaki bir¢ok metalloenzimin yapisal bir parcast
olup, proteinlerin, DNA ve RNA’nin sentez ve
stabilizasyonunda yer alir. Ayrica ribozom ve
membranlarda yapisal rol oynayan bir metaldir.
Gen ekspresyonu ve biiylimede fonksiyonlari
vardir. Cinko ultraviyole radyasyondan korur,
yara iyilesmesini kolaylastirir, immiinolojik ve
noropsikiyatrik fonksiyonlara katkida bulunur,
kanser ve kardiyovaskiiler hastalik riskini azaltir®.

Cinko her giin belirli bir miktarda alinmasi gereken
esansiyel bir eser elementtir®. Kemiklerde, diste,
deride, sacta, karacigerde, kasta ve testislerde
depo halde bulunur’. Insan viicudunda 1-2.5 gr
cinko vardir>. Normal plazma diizeyi 100 ug/dl
kadardir?. Besinlerle alinan ¢inkonun %15-30’u
duodenumdan emilir, %70’i ise digk: ile atilir.
Metabolizmasinda baslica rol oynayan organ
karacigerdir3.

Cinko eksikligi, biiylimenin hizli oldugu dénem-
ler, gebelik, prematiirelik ve yaslilik gibi fizyolojik
nedenlerle olabildigi gibi, karaciger hastaliklari,
malabsorbsiyon sendromlar:t ve uzun siire
parenteral beslenme gibi patolojik nedenlere
de bagli olabilir®. Toprak yiyenlerde, barsak
paraziti olanlarda ve devamli olarak lifli besinleri
bol tiiketenlerde ¢inko eksikligi goriilebilir.
Fitatlar, fosfatlar, lifli besinler, kalsiyum, oksalat,
bakir, kadmiyum, inorganik demir, kalay, toprak
cinko emilimini azaltir8. Hastamizda diski
incelemelerinde parazit goriilmemekle birlikte
toprak yeme Oykiisii vard.
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Cinko eksikligi 6zellikle gelisme ¢agindaki
¢ocuklarda 6nem tasir®. Biiylime gelisme
geriligi, hipogonadizm, hepatoslenomegali,
parakeratoz, alopesi, yara iyilesmesinde gecikme,
konjenital anomaliler, intrauterin biiylime
geriligi, enfeksiyonlara duyarlilikta artma,
bozulmus noérofizyolojik performans ve duyu
bozuklugu gibi klinik bulgular ortaya ¢ikar?:8.
Cinko eksikligi tanisi genellikle serum ¢inko
diizeylerinin <70 pg/dl (<12 pmol/L) veya
sa¢ ¢inkosunun <70 pg/gr altinda olmasi ile
konur®. Hastamizda toprak yeme Oykiisii, boy
kisalig1, gecikmis puberte, hepatosplenomegali,
sa¢ dokiilmesi, sa¢ killarinda incelme, derin
anemisi vardi. Bu bulgularla hastada Tayang-
prasad sendromu diisiiniilerek sa¢ ¢inko diizeyi
bakildi sonu¢ diislik geldi. Tani, ¢inko destegi
ile birlikte bulgularda belirgin diizelme olmasi
ile dogrulanmis oldu.

Klinik olarak demir eksikligi anemisi ¢inko
eksikligi sendromunun 6zelliklerinden birisidir,
Ozelikle bizim hastamizda demir eksikligi
anemisi yaninda ¢inko eksikliginin saptanmasi
sasirtict degildir. Deneysel calismalar goz
ardi edilirse ¢inko eksikligi, demir eksikligi
olmadan bildirilmemistir!9. Jeofajiye bagli
sendromda demir malabsorpsiyonu gelismisse,
etkili ve kalic1 bir tedavi i¢in 6nce ¢inko sonra
demir tedavisi uygulanmalidir. Bu sekilde
bagirsak mukozasinda patolojik degisikliklerin
diizeltilmesi amac¢lanmaktadir!!l. Tedavide
hastamiza ilk iki hafta cinko preparati verildi.
Iki hafta sonra ¢inko ve demir preparati birlikte
verildi. Kontrollerde hastanin anemisi belirgin
diizeldi. Aksiler ve pubik killanmas artti. Istahi
acildi, boy ve agirlik artist oldu. Sonug olarak bu
vaka kirsal alanlarda yasayan, sosyoekonomik
diizeyi diisiik olan ailelerde, derin anemi,
boy kisaligi, hipogonadizmle gelen vakalarda
¢inko eksikligi ve Tayang-Prasad sendromunun
da akilda tutulmas: gerektigini vurgulamak
amaciyla sunulmustur.
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