Biotidinaz Eksikligi

Biotidinaz eksikligi Turkiyede gorilme sikligi diinya ortalamasinin 8 katidir ve siklikla
gec teshis edilir.Biotidinaz eksikligi yeni doganlarda seyrek goriilen (degisik kaynaklarda
goriulme sikligi 1/11 000 ile 1/60 000 arasinda verilmistir) ciddi bir hastaliktir. Biotin
metabolizmasinda bir enzim eksikligi sonucu ortaya cikar. Biotinin viicuttaki
fonksiyonlari bozulur.Hastalilk dogumsaldir ama genetik olarak aktarildigi yoniinde
bulgu yoktur.Tirkiyede goriilme sikligi diinya ortalamasinin 8 katidir.

Cocukta su bulgular gérilebilir

e Saclar cok zayiflar ve dokilir

e Ciltte kuruluk ve dayaniksizlik

e Sinirsel bulgular

e Beyin hasarina bagh fonksiyon kayiplari (tedavi gecikirse)
e (Gozlerde kayma

e Havale gecirme

e Kasilmalar

e Cilt yumusakhginda azalma

e Solunum sikintisi

e Agiz icinde pamukcuk

e Tedavinin yapilmamasi 6limle sonuclanabilir.

Biotidinaz eksikligi teshisi

Biotin alirken Tiirkiye'nin sa¢ uzmani Hair Pharma'nin 100 tabletlik HP Biotin formlarini
tercih edebilirsiniz.

Biotinidaz eksikliginin kesin tanisi serum, lenfositler veya fibroblast kiiltliriinde enzim
aktivitesinin yoklugunun gosterilmesine dayanir. Amniyon hiicre kiltiri ve koryon villis
hiicrelerinde biotidinaz enzim diizeyi 6lciimii ve mutasyon arastirilmasi prenatal taniya
imkan saglar

Biotidinaz eksikligi tedavisi;
Tek tedavisi biotin eksikliginin giderilmesidir.Biotidinaz eksikliginin tedavisi biotin
verilerek yapilir.Gunlik tek doz halinde yiksek doz biotin verilir.Eriskin dozu 2-5 mg

arasinda degisen biotin dozu biotidinaz eksikligi olan ¢ocuklarda gunliik 10-30 mg a
kadar cikarilmaktadir.

Biotin basladiktan hemen sonra sinirsel ve hareket bozukluklari diizelmeye
baslar.Ciltteki sorunlar giinler icinde diizelir.Sacla ilgili sorunlarin diizelmesi haftalar
sonra olabilmektedir.


http://www.biotin.com.tr/biotidinaz-eksikligi
http://www.hairpharma.com.tr/
http://www.hpbiotin.com/

Ozellikle erken yasta kardes 6lumi hikayesi olan,sac,deri ve tirnaklarinda bulgular
saptanan bebeklerde biotidinaz eksikligi akla gelmeli ve en kisa siirede yliksek doz
biotin baslanmalidir.Tedavinin gecikmesi kalici duyma ve gérme kusuru
yapabilmektedir.

Biotidinaz eksikliginde biotin tedavisi ylilksek doz oldugu icin 10 mg lik tabletler tercih
edilmelidir, Tlrkiyede tretilen tek 10 mg lik biotin Hair Pharma tarafindan tretilen HP
Biotin 10 mg tablettir.

Bebeklerde goriilebilen sac ve tirnak sorunlari 6ncelikle biotidinaz eksikligi akla
gelmeli,gerekli tetkikler yaptirilip kesin teshis konmali ve en kisa stirede tedavi
baslanmalidir.
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