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Biyotin suda çözünen bir B kompleks 
vitaminidir. Kelime anlam›n› Yunanca’da yaflam 
anlam›na gelen “bios” sözcü¤ünden alm›flt›r. 
Biyotin 1936’da “esansiyel beslenme faktörü” 
olarak tan›mlanm›flt›r ve yaklafl›k 40 y›ll›k bir 
süreç sonras›nda biyotin vitamin olarak kabul 
edilmifltir. Di¤er bir ad› da H vitaminidir.

Biyotin, suda çözülebilen di¤er vitaminlere 
göre daha düflük miktarlarda olsa da  pek çok 

g›dada bulunur. Yumurta sar›s›, karaci¤er ve 

maya biyotinden zengindir. Süt, bal›k, patates, 

soya, ceviz, f›nd›k, bu¤day, tavuk, kuzu eti, 

tam bu¤day ekme¤i ve peynirde de biyotin 

bulunur. Biyotinin diyetle günlük al›nmas› 

gereken miktar kesinleflmemifltir. 19 yafl ve 

üstü eriflkinlerde günlük biyotin alımı için   

30 µg önerilmektedir. Emziren anneler için 

günlük ihtiyaca 5 µg ilave edilmesi tavsiye 

edilmektedir  (Tablo 1).

Biyotin Kaynaklar›

Yaflam Evresi

Bebeklik	 0-6 ayl›k	 5	 5

Bebeklik	 7-12 ayl›k	 6	 6

Çocukluk 	 1-3 yafl	 8	 8

Çocukluk	 4-8 yafl	 12	 12

Çocukluk 	 9-13 yafl	 20	 20

Ergenlik 	 14-18 yafl	 25	 25

Yetiflkinlik	 19 yafl ve üzeri	 30	 30

Gebelik	 Her yafl	 -	 30

Emzirme	 Her yafl	 -	 35

Yeterli Biyotin Al›m›

Yafl Erkekler (µg/gün) Kad›nlar (µg/gün)

Tablo 1. Biyotinin farkl› yafl gruplar›nda al›nmas› gereken günlük miktarlar›



Biyotin Emilimi, Tafl›nmas›, 
Metabolizmas› ve At›l›m›

Fonksiyonlar›

Biyotin Eksikli¤i

Biyotin diyette ço¤unlukla proteine ba¤l› 
bulunur. Gastrointestinal enzimlerin 
sindirimiyle biyotinil peptidler (biyositin) 
oluflur. Ba¤›rsakta biyotinidaz ile daha ileri 
hidrolizle biyotin aç›¤a ç›kar. Tek bafl›na 
biyositin peptidi (biyotinil-L-lizin) ba¤›rsak 
kanal›nda proteolitik enzimler taraf›ndan 
hidrolize karfl› dirençlidir, fakat biyotin ile 
birlikte kolayca emilir. Biyotin sodyum ba¤›ml› 
multivitamin tafl›y›c› sistem  (SMVT) ile 
sodyum iyon konsantrasyon gradyan›na karfl› 
tafl›n›r. Eritrositlerde ve plazmada bulunan 
biyotinidaz enzimi, biyotinin hidrolizini 
katalizleyerek, biyositinin serbest biyotin ve 
lizine ayr›lmas›n› sa¤layan bir enzimdir. Biyotin 
karaci¤er, kas, böbrek, v.b. dokular taraf›ndan 
al›n›r. Emilen biyotinin yaklafl›k yar›s› 
bisnorbiyotin ve biyotin sülfoksit metabolitleri 
fleklinde at›l›r.

Biyotin vücutta bulunan karboksilaz 
enzimlerinden dördünün kofaktörü olarak görev 
yapar. Öncelikle biyotin enzimin yap›s›ndaki 
apoproteinlere kovalan olarak ba¤lanarak bu 
enzimleri aktif hale getirir. Bu ba¤lanma 
ho loka rboks i l a z  s en t a z  t a r a f ›ndan  
gerçeklefltirilir. Hücre protein döngüsü süresince 
karboksilazlara ba¤l› olan biyotin, biyotinidaz 
enzimi taraf›ndan serbestlefltirilip, tekrar 
döngüye girer. Ya¤ asidi biyosentezi, 
glukoneogenez ve aminoasit katabolizmas›nda 
rol oynar (fiekil 1).

Biyotinin günlük gereksiniminin çok düflük 
miktarda olmas›, normal diyette s›k olarak 
tüketilen g›dalar›n  (yumurta, ekmek, bu¤day) 
biyotin aç›s›ndan zengin olmas›, ba¤›rsak 
floras›nda da biyotinin sentezlenebilmesi ve 
siklusta oluflan biyotinin (fiekil 1) önemli bir

Proteine Ba¤l› Biyotin Serbest Biyotin

Proteolitik Enzimler ve Biyotinidaz

Serbest BiyotinLizin

Biyotinidaz

Biyositin

Proteolitik Enzimler

Biyotin Siklusu

Amino Asit Katabolizmas› Ya¤ Asidi Sentezi Glukoneogenez

Holokarboksilaz

Holokarboksilaz
Sentetaz

Apokarboksilaz

Diyet Biyotini

fiekil 1. Biyotin siklusu



k›sm›n›n yeniden kullan›labilmesi nedeniyle 
biyotin eksikli¤i, normal bir diyet al›flkanl›¤› 
olan sa¤l›kl› insanlarda ender olarak görülür.

Klinik bulgular cilt, saç, sindirim sistemi, 
merkezi ve periferik sinir sistemi ile ilgilidir. 
Biyotin eksikli¤i herkeste ve her yaflta 
görülebilir. Biyotin eksikli¤inin ilk belirtileri 
cilt ve saç ile ilgilidir. Belirtiler 3-5 hafta 
içerisinde geliflir. Kuru cilt, seboreik dermatit, 
mantar enfeksiyonlar›, eritamatöz peri-orofasiyal 
maküler döküntüler, ince ve k›r›lgan saç, saç 
dökülmesi ve total alopesi bafll›ca bulgulard›r.

En yayg›n nörolojik bulgular aras›nda 
depresyon, mental durumda de¤ifliklikler, 
miyalji, hiperestezi ve parestezi yer al›r. 
Sindirim sistemine ait bulgular ise bulant›, 
kusma, anoreksi fleklinde kendini gösterir. 
Karakteristik yüz döküntüsü, yüzde ola¤and›fl› 
ya¤ da¤›l›m›yla birlikte, baz› araflt›rmac›lar 
taraf›ndan “biotin deficient facies” olarak 
adland›r›lm›flt›r. Fonksiyonel biyotin 
eksikli¤iyle sonuçlanan kal›tsal biyotin 
metabolizmas› bozukluklar› olan bireylerde 
fiziksel bulgular›n yan› s›ra immün sistem 
fonksiyon bozukluklar› ile bakteri ve mantar 
enfeksiyonlar›na karfl› artm›fl yatk›nl›k vard›r.

Biyotin serumda EIA (enzim immun assay) 
yöntemiyle kantitatif olarak tayin edilir. Sa¤l›kl› 
kiflilerde >400 ng/L’nin üzerindedir.

Baz› potansiyel durumlar biyotin eksikli¤ine 
neden olabilir:

➢ Uzam›fl çi¤ yumurta ak› tüketimi: Çi¤ 
yumurta beyaz›nda biyotine s›k›ca ba¤lan›p 
ba¤›rsaktan emilimini engelleyen ›s›ya 
dayan›ks›z bir protein olan avidin bulunur. 

Yumurta piflirilmesi ile avidin denatüre edilerek 
bu ba¤lanma önlenir.

➢  Biyotin takviyesi olmadan uzun süreli 
total parenteral beslenme: 1 haftadan uzun 
süren durumlarda mutlaka biyotin takviyesi 
yap›lmal›d›r.

➢ Antikonvülsan tedavi : Uzun süreli 
kullan›lan fenitoin, primidon, karbamazepin, 
valproik asit biyotin eksikli¤ine neden olabilir. 
Bu ilaçlar ba¤›rsak mukozas›ndan biyotin 
emilimini inhibe eder ya da biyotin 
katabolizmas›n› h›zland›r›rlar.

➢  Uzun süreli genifl spektrumlu antibiyotik 
tedavisi: Ba¤›rsak floras›n› de¤ifltirdiklerinden 
biyotin eksikli¤ine neden olurlar ve besinsel 
biyotin gereksinimi artabilir.

➢ Gebelik: Geliflen fetüsün h›zla bölünen 
hücreleri biyotine gereksinim duydu¤undan 
gebelik s›ras›nda biyotin gereksinimi artar. 

➢  Karaci¤er hastal›klar›: Biyotinidaz etkisini 
azaltabilir ve teorik olarak biyotin gereksinimini 
art›rabilirler. 

➢ Biyotin kullan›m bozukluklar›: Multipl 
karboksilaz eksiklikleri (MKE) ad› alt›nda 
incelenir. MKE, holokarboksilaz sentetaz 
eksikli¤i (infantil ya da erken form) ve 
biyotinidaz eksikli¤i (jüvenil ya da geç form) 
olarak ikiye ayr›l›r. Holokarboksilaz sentetaz 
eksikli¤i ile biyotinidaz eksikli¤i, genel olarak 
benzer belirtilere neden olurlar. Holokarboksilaz 
sentetaz eksikli¤inde belirtiler yaflam›n ilk 
birkaç haftas›nda ortaya ç›karken, biyotinidaz 
eksikli¤inde aylar veya y›llar sonra ortaya 
ç›kabilir. Her ikisi de otozomal resesif geçiflli 
kal›tsal hastal›klard›r.

Çeflitli Hastal›klarda Biyotinin Rolü

Diabetes Mellitus
Biyotinin kan glukoz düzeyini düflürücü 

etkisi üzerine çeflitli çal›flmalar yap›lm›flt›r. 

Ya¤ asidi sentezinde enzim kofaktörü olarak 
görev yapan biyotin glukoz kullan›m›n› 
art›rabilir. Biyotinin, glukozun depo flekli olan 
glikojenin sentezini art›ran bir karaci¤er enzimi



Laboratuvar Tan›

K›r›lgan T›rnaklar

Saç Dökülmesi

olan glukokinaz› stimüle etti¤i saptanm›flt›r. 
Biyotinin ayn› zamanda farelerin pankreas›nda 
insülinin salg›lanmas›n› stimüle etti¤i de 
gösterilmifltir.

K›r›lgan t›rnaklar› olan kad›nlarda biyotin 
takviyesinin (alt› aya kadar 2.5 mg/gün) 
etkilerini inceleyen çeflitli araflt›rmalar 
yap›lm›flt›r. Araflt›rmalar›n ikisinde, tedavi 
periyodunun sonunda takibe uygun 
kat›l›mc›lar›n %67-91’inde klinik düzelmeyi 

gösteren sübjektif kan›tlar rapor edilmifltir. 
T›rnak kal›nl›¤›n› ve çatlamay› de¤erlendirmek 
için taramal› elektron mikroskobu kullan›lan 
di¤er bir araflt›rmada biyotin takviyesinden 
sonra t›rnak kal›nl›¤›n›n %25 artt›¤›            
ve çatlaman›n azald›¤› gösterilmifltir. 

Saç dökülmesi ciddi biyotin eksikli¤inin bir 
bulgusu olmas›na ra¤men, yüksek doz biyotin 
takviyelerinin erkeklerde ya da kad›nlarda saç 
dökülmesini tedavide veya önlemede etkili 
oldu¤unu gösteren bilimsel kan›tlar yoktur.

Biyotinidaz Eksikli¤i
Biyotinidaz eksikli¤i olan olgular›n 

laboratuvar incelemelerinde metabolik asidoz, 
ketoz, vücut s›v›lar›nda organik asitlerde art›fl 
(laktik asit, propiyonik asit, 3-metil krotonik 
asit, vb.) ve hiperamonemi saptan›r. Serumda 
biyotinidaz enzim aktivitesinin ölçülmesi ve 
belirlenmesi tan› koydurucudur. Etkilenen 
olgular biyotine (10-20 mg/gün) dramatik 
biçimde yan›t verirler.

Biyotinidaz eksikli¤inde deri bulgular› 
eritamatöz döküntü, seboreik dermatit ile k›smi 
veya total alopesi fleklinde olur. Bebeklerde 
beslenme güçlü¤ü, taflipne ve apne gibi solunum 
sistemi belirtileri görülebilir. Hastalarda 
huzursuzluk, letarji  ve hatta koma 
geliflebilmekte ve ölümle sonuçlanabilmektedir. 
T hücrelerinde geliflen bozuklu¤a ba¤l› olarak 
immün yetmezlik oluflabilir ve buna ba¤l› 
tekrarlayan virus veya mantar enfeksiyonlar› 
geliflebilir. En s›k görülen nörolojik bulgu 
hipotoni ve konvülsiyondur. Konvülsiyonlar 
semptomatik hastalarda tek bafl›na veya di¤er 
nörolojik veya deri bulgular›yla birlikte en s›k 
karfl›lafl›lan bafllang›ç belirtisi olur. BOS’ta 
biyotinidaz aktivitesi serum ve di¤er dokulara 
göre çok daha düflük bulunabilir. Böylece 
beyinde çok daha fazla laktat birikimi olur. 
Büyük olas›l›kla buna ba¤l› olarak nörolojik 
bulgular  daha erken ortaya  ç ›kar .  

Konvülsiyonlar genellikle tonik-klonik veya 
jeneralize klonik fleklindedir. Baz› hastalarda 
da infantil spazm veya myokloni fleklinde 
olabilir. Çocukluk döneminde ataksi, nörolojik 
geliflim gecikmesi, sensorinöral iflitme kayb› 
ve optik atrofi geliflebilir.

Hastalarda biyotin tedavisi oldukça yararl› 
olmaktad›r. Bilhassa erken dönemde bafllan›rsa 
tüm semptomlar kaybolmakta ve herhangi bir 
sekel geliflmemektedir. ‹yileflme çok k›sa süre 
içinde olmaktad›r. Ancak kal›c› hasar›n geliflti¤i 
hastalarda geri dönüflüm olmamaktad›r. Bu 
nedenden ötürü tan› konan biyotinidaz eksikli¤i 
olan tüm hastalara tedaviye bafllanmas› 
önerilmektedir. Biyotinidaz eksikli¤i olan 
çocuklar›n ailelerinde, izleyen gebeliklerde 
do¤um öncesi tan› yap›labilir. ‹lk üç ayda al›nan 
koryonik villus hücrelerinde biyotinidaz 
aktivitesi ölçülebilir ya da gebeli¤in daha ileri 
haftalar›nda amniyon s›v›s›nda 3-hidroksi 
izovalerik asit konsantrasyonunda art›fl oldu¤u 
gösterilebilir.

Biyotinidaz eksikli¤inde uygulanan tarama 
testi kolorimetrik yönteme dayan›r. Hastan›n 
biyotin durumundan etkilenmeyen bu metod 
semikantitatif analiz fleklindedir. Kan alma 
zaman› bu testi etkilememektedir. Bebe¤in



Biyotinidaz Eksikli¤i (BE)
Kesin Tan› Kriterleri

beslenme durumu ve anne sütü al›m› ile iliflkisi 
bulunmamaktad›r. Ancak günefle veya yüksek 
›s›ya maruz kalm›fl kan örneklerinin, lipeminin 
ve a¤›r karaci¤er yetmezli¤i gibi hastal›klar›n 
yalanc› pozitif sonuçlara neden olabilece¤i göz 
önünde bulundurulmal›d›r. Erken evrede tan› 
plazma biyotinidaz aktivitesinin ölçülmesi ile 
konur. Daha geç evrede, idrarda anormal 
organik asit düzeylerinin saptanmas›yla konur 
(fiekil 2).

1. Plasmada kantitatif Biyotinidaz Aktivitesi 
(BA)

➢ 7.1 mU/ml ve üzeri % 100 BA olarak kabul 
edilmektedir. Buna göre;

■ BA % 10-30  ise K›smi BE 
■ BA< % 10 ise Belirgin BE denilmektedir.

2. Kanda elektrolitler, kan gazlar›, laktat, 
amonyak ile glukoz düzeylerine bak›lmal› ve 
karaci¤er fonksiyon testleri yap›lmal›d›r.

3. Hastal›¤› kesinleflen vakalarda aile taramas› 
(kantitatif BA tayini) önerilmektedir.

Tan› ve tedavide gecikme nörolojik sekeller 
ve ölümle sonuçlanabilir. Ülkemizde Bilim 
Komisyonu önerisi ile Ulusal Neonatal Tarama 
Program› için biyotinidaz eksikli¤i taramas›na 
bafllanma karar› al›nm›flt›r ve Haziran 2008 
itibari ile biyotinidaz eksikli¤i tarama 
program›na dahil edilmifltir. Tüm dünyada 
biyotinidaz eksikli¤i insidans› 1:60000 olmas›na 
ra¤men; dünya ülkeleri içinde biyotinidaz 
eksikli¤inin en s›k görüldü¤ü ülkelerden birinin 
Türkiye oldu¤u bildirilmifltir. Türkiye’deki 
insidans dünya ortalamas›n›n çok üzerinde 
olup, yenido¤anlarda 1:11000 olarak 
bildirilmektedir.

Biyotinidaz Eksikli¤i Ak›fl fiemas›

Kan Örne¤i Tekrar›

Enzim Aktivitesi Var (+)

NORMAL

Pediatrik Beslenme Metabolizma 
Klini¤ine Sevk

‹lk Kan Örne¤i

Uygunsuz Kan Örne¤i Uygun Kan Örne¤i

Kolorimetrik Test

Tarama Laboratuvar›

Enzim Aktivitesi Düflük veya Yok (-)

Ayn› Kan Örne¤inden Kolorimetrik Test

Enzim Aktivitesi Düflük veya Yok (-)

Enzim Aktivitesi Var (+)

Tekrar Kan Örne¤i

Kolorimetrik Test

Enzim Aktivitesi Düflük veya Yok (-)

HASTA??

Enzim Aktivitesi Var (+)

fiekil 2. Biyotinidaz eksikli¤inde tan›da izlenecek yol
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Faks : (212) 217 41 10

KADIKÖY
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No: 44  Kat: 2  
34726 Çiftehavuzlar - Kad›köy - ‹stanbul  

Tel.   : (216) 369 17 67
Faks : (216) 369 01 61

ACIBADEM
Ac›badem Cad. Ayd›n Apt.

No: 109  Kat: 2
34718 Ac›badem - ‹stanbul   

Tel.   : (216) 545 72 72  
Faks : (216) 545 74 77

YEfi‹LKÖY
‹stasyon Cad. 
No: 21  Kat: 1

34149 Yeflilköy - ‹stanbul   

Tel.   : (212) 662 99 77  
Faks : (212) 662 68 00

ÇEKMEKÖY
Ayd›n Menderes Cad.

Carpe-Diem ‹fl Merkezi Kat: 1
34782 Çekmeköy - ‹stanbul   

Tel.   : (216) 642 43 00  
Faks : (216) 642 54 84

KEMERBURGAZ  
‹stanbul Cad. 

Artell Forum Çarfl› No: 38/14
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Tel.   : (212) 322 68 22  
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