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OZET

Akrodermatitis enteropatika, akral ve periorifisyel
dermatit, alopesi, diyarenin oldugu gastrointestinal sistem
bozukluklari ile karakterize, alevlenme ve remisyonlarla
seyreden, otozomal resesif gecisli, nadir rastlanan bir
hastaliktir.

Bu yazida akrodermatitis enteropatika tanisi koydugu-
muz bir vaka ve literatlr bilgileri sunulmugtur.
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Akrodermatitis enteropatika, ilk olarak 1936'da is-
ve¢'li dermatolog Thome Brant tarafindan kaydedilmis,
1942'de Danbolt ve Closs tarafindan bulgulari tam ola-
rak tanimlanmistir (1). Akral ve periorifisyel dermatit,
alopesi, diyare ile karakterize otozomal resesif bir has-
tahiktir (1-5). Hastaligin Danimarka'da prevalansi
1/500.000'dir ve 1989'a kadar literatiirde yaklasik 100
vaka rapor edilmigtir (1).

Hastalik tipik olarak anne situ kesildikten 4-6 haf-
ta sonra baslar. Eller, ayaklar, periorifisyel bdlgelerde
goérulen simetrik, gruplar halinde yerlesim gdsteren ve-
zikullobill6z dermatit ilk bulgulardir. Alopesi ve diyare,
deri lezyonlari ile birlikte veya daha sonra ortaya cikar.
Vezikuller yerlerini krut ve eritematéz plaklara birakirlar.
Paronisyal dokularin tutulumunda tirnaklarda distrofi,
dokulme olabilir. Glossit, blefarit gérulebilir.

Akrodermatitis enteropatika alevlenme ve remis-
yonlarla seyreder. Hastaligin alevlendigi devrelerde 6zel
bir apati vardir. Fotofobi, cevreye ilgisizlik, mental dep-
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SUMMARY

Acrodermatitis enteropathies is a rare autosomal re-
cessive disorder, characterized by acral and periorifical
dermatitis, alopecia, gastrointestinal disturbances of diar-
rhea with exacerbations and remissions.

In this article we presented a case of acrodermatitis
enteropathica and reviewed the literature.
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resyon ve istahsizlik gértlir. Buyume duraklar, enfeksi-
yonlara direng azalmistir (1).

Deri lezyonlari ve oral mukoza kultirlerinde kandi-
da alblkans Ureyebilir (2).

Hastalikta ana defekt ginkonun malabsorbsiyonu-
dur. Plazma ¢inko seviyesi 50 mikrogram/100 ml veya
altindadir (2).

Olgu

E.K., 7 aylik erkek bebek vicudunda sulantili ya-
ralar, kabuklanma, agzinda pamukguk, ara sira ishal
yakinmalari ile klinigimize basvurdu. Hastanin ilk yakin-
malarinin 2 aylik iken, boyun ve kalga bdlgesinde ku-
¢lik su dolu kabarciklar halinde baslayarak yayildigi
ogrenildi.

Oz ve soy gegmisinden, anne ve babasinin
kardes torunlari oldugu, 4 yasindaki erkek kardesinin
saglikli oldugu, halen anne siti ve ek gidalar aldigi
ogrenildi.

Huzursuz, apatik, devamli aglayan bebegin siste
mik muayenede patolojik bulgusu yoktu.

Dermatolojik muayenesinde, agdiz ve burun gevre-
sinde, oksipital bdlge, boyun, sirt ve gluteal bdlgelerde,
diz ve dirseklerde, el ve ayak tirnaklari etrafinda kenar-
lari vezikller yer yer erode, sulantili plaklar, yer yer
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Sekil 1. Olgunun tedavi edilmeden 6nce 6nden gérinimu.

Sekil 3.  Olgunun tedaviden sonra 6nden gérinimu.

kortlu lezyonlar mevcuttu. Sagli deride vertekste mev-
cut olar killar sari renkte, Inceydi ve alopesik gériinim
mevcuttu (Sekil 1,2). A§iz mukozasinda monlllazis pla-
klari gérilda.

Laboratuvar tetkiklerinde, hemogram, formul |6ko-
sit, tam Idrar tetkiki, kan biyokimyasi normal sinirlarda
bulundu. Alkalen fosfataz degerinde disuklik saptandi.
Plazma ginko seviyesi 44 mikrogram/dl (Normal deger-
leri 100-120 mikrogram/dl) olarak saptandi.

Hastaya bu bulgularla akrodermatltis enteropatlka
tanisi konarak, lezyonlarina ¢inko oksit iceren pomat
uygulandi. Oral olarak 5 mg/kg ¢inko sdlfat, nistatin
sUspansiyonu ve amoksisllin verildi.

Hastanin deri lezyonlarinda 10 gun iginde belirgin
gerileme oldu (Sekil 3,4).

Taburcu edilen hastanin 3 ay sonraki kontrolinde,
deri lezyonlarinin yerlerinde postinflamatuvar hlperplg-
mentasyon goézlendi. Plazma g¢inko seviyesi 86 mikro-
gram/dl bulundu. Halen 6 ayda bir kontrole gelen has-
ta 1 mg/kg ¢inko stlfat kullanmaktadir.

Sekil4. Olgunun tedaviden sonra arkadan gériinimu.

TARTISMA

Akrodermatltis enteropatika, akral ve periorlfisyel
dermatit, alopesl, diyare, apatinin oldugu, alevienme ve
remisyonlarla seyreden otozomal resesif bir hastaliktir.

Anne sutinlin kesilmesi veya diyette degisiklikle
baslayabllirse de, c¢ocukluk, hatta yetiskin devrede de
bashyabllir. Hastaligin inkomplet veya abortlf formu
mevcuttur (3). Inek siitiinde ¢inko, insan siitiine goére
10 kat fazla olmasina ragmen, kazeine bagl bulunur ve
faydasizdir. insan sitiinde ise zayif olarak sitrata bag-
lanmistir (3).

Akrodermatitis enteropatikali hastalarda dogumsal
olarak ¢inko emilimi dusuktir, normal kisilerde %27-
65'ken, hastalarda %2-3 oranina dismdustir (4). Cinko
malabsorbslyonunun spesifik sebebi bilinmemektedir.
Bu defekt ya pankreasta ginko baglayan disuk mole-
kullh ligand yokluguna baglidir (5-6) veya ¢inko emilimi-
ni kolaylastirdigi bilinen prostaglandindeki bir defekttir
().

Cinko, niklelk asit metabolizmasi ve protein sen-
tezinde rol oynadigindan, buyime ve gelismeyi etkiler.
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Sisteln ve diger aminoasltlerin, kollajen dahil olmak
Uzere cilt proteinlerinin yapisina girdiginden, yara
iyilesmesi icin de gereklidir. Ayrica lenfosit fonksiyonla-
rini ve hiicresel bagisikhgr stimule eder (8).

Akrodermatitis enteropatika tanisi, serum ginko se-
viyesi ve klinik bulgularla konur. Plazma ¢inko seviyesi
50 mikrogram/dl veya altindadir (2). Cinko akalen fos-
fatazin fonksiyonunda rol oynadigindan, serum alkalen
fosfataz degeri ¢inko ile paralellik gosterir (3).

Hastalik tedavi edilmediginde, kutandz reaksiyonlar
ve diyare sonucu genel durum bozulur, genellikle solu-
num yolu enfeksiyonu gibi sekonder enfeksiyonlar so-
nucu hasta kaybedilir (3).

ilk kez 1973-74'de tedavide ¢inko siilfat kulla-
nilmaya baslanmistir. Giinde 1-2 mg/kg oral c¢inko siil-
fat onerilmektedir. Bulgularin tekrarini énlemek Igin,
adolesan devreye kadar idame tedavi verilmelidir (1).
Oral g¢inko verilmesiyle dramatik iyilesme goralir. 5-7
glnde lezyonlarda belirgin gerileme, 2-4 haftada
iyilesme goruliur. 3-4 haftada saglarda bliyume olur (3).

Hastamiz klinik bulgulari, plazma ¢inko seviyesinin
dusuk olmasi ve tedaviye cevabi ile akrodermatitis en-
teropatika ile uyumlu bulunmustur.

Cinko eksikliginde ortaya g¢ikabilen ve bu elemen-
tin verilmesiyle duzelen bu hastaliga ait bir olguyu, ul-

kemizde akraba evliliklerinin sik olmasi nedeniyle sun-
may! uygun bulduk.
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