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OZET

Akrodermatitis Enteropatika (AE), dermatit, alopesi,
gastrointestinal ~ bozukluklar, g6z enfeksiyonlari ve
gelisme geriligi ile karakterize herediter ¢inko
metabolizmasinin ~ bozuklugu ile  seyreden  otozomal
resesif gecigli gbrilen  bir hastalikti.  Bu makalede,
hastanemizde ilk kez tani koyulan bir olgu takdimi
edilerek ilgili literatiir gézden gegirilmigtir.
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Vicudun tim dokularinda bulunan g¢inko, buyume,
gelisme, protein sentezi ve doku rejenerasyonunda
6nemli rol oynayan bir elementtir. Gunluk g¢inko ihtiyaci
yasamin ilk bir yih iginde 3-5 mg, on yasa kadar ise
10 mg'dir. Cesitli bitkisel ve hayvansal besinlerle orga-
nizmaya giren ginko, duodenum ve jejunumun Ust kis-
mindan aktif transportla emilir (1-6).

Cinko metabolizmasindaki bozuklugun mekanizma-
si tam bilinmemektedir (7-8). Plazma ¢inko seviyesi bu
hastada 50 mg/dl'nin altindadir. Hizli blylyen prematu-
relerde, total parenteral beslenen bebeklerde ve anne
sutunun erken kesilip inek sutine baslananlarda hafta-
lar icinde semptomlar ortaya ¢ikar (1,9-11). Cinko ek-
sikliginin belirtileri en fazla gastrointestinal sistem, im-
min sistem ve deride gorulir (8-12). Deri lezyonlari si-
metrik olup, baslangigta kiuguk, sulantili ve vucut orifis-
lerinin kenarlarinda eritematéz iken daha sonra eroz-
yonlarla birlikte vezikulobuller olusur. Hastalardakl sid-
detli diare, laktoz intoleransi ve malabsorbsiyona yol
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SUMMARY

Acrodermatitis ~ enteropathica  (AE) is a rare
hereditary disorder affecting zinc metabolism that is
characterized by dermatitis, alopecia,  gastrointestinal
disturbances, eye infections, and growth failure. In this
article, a first case diagnosed in our clinic has been
presented and the relevant literature reviewed.
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aca;. Yara iyilesmesinde gecikme ve hicresel immuni-
tede bozukluklar tanimlanmistir (3,8,12).

Oral c¢inko verilmesiyle hastaligin belirtileri kisa za-
manda geriler ve tamamen dizelme goérular (7-11).

OLGU

T.C. (355283), 9 aylik erkek hasta, bes aylikken
baslayan agdiz c¢evresi, boyun, diz ve kasik bdlgelerin-
deki dékintiileri ve ishali nedeniyle C.U. Tip Fakiiltesi
Pediatri Klinigine getirildi. 32 yasindaki annenin dérdin-
cl gebeliginden yasayan uguncu ¢ocugu olup, miadinda
spontan vaginal yolla dogdugu, doért aylikken anne su-
tine ilaveten inek sutine baslanildigl, iki aydir sadece
inek sutuyle beslendigdi, ishali ve dékuntuleri igin ¢ok
cesitli sistemik ve topikal ilag kullanildigi, tGg¢lncu gebe-
likten dogan kardesinin benzer ddékuntiler ve ishal ne-
deniyle 7 aylikken 6ldigu 6grenildi.

Fizik muayenede; vicut 1sisi: 36.7°C, nabiz:
100/dk, ritmik, solunum: 24/dk, agirlik: 7400 gr (5 per-
sentilin altinda), boy: 68 cm (5 persentilin altinda), bas
cevresi: 45.5 cm (50 persentil ile uyumlu), kan basinci
90/60 mmHg idi. On fontanel 1x1 cm aciklikta ve kra-
nlotabesi mevcuttu. Boyun, peroral, Inguinal ve gluteal
bodlgelerde eritemli zeminde yer yer sari-beyaz lameller
tarzda deskuamasyon ve krutlu lezyonlari vardi (Sekil
1). Her iki gbézinde konjonktiviti ve oksipital bdlgede
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Sekil 1. Vaka'nin tedaviden dnceki genel gorinimu

P g

alopesisi vardi. El bilekleri genis olup rasitik rosarileri
mevcuttu.

Laboratuvar tetkiklerinde; hemoglobin; 10.4 gr/dl,
beyazkire: 17800/mm®, hematokrlt %33, periferik yay-
mada %70 polimorf nuveli |6kosit, %30 lenfosit tespit
edildi. Sedimentasyon: 10 mm/saat idi. Kan biyokim-
yasinda, BUN: 7 mg/dl, kreatinin 0.3 mg/dl, glukoz: 95
mg/dl, serum elektrolitleri normal diizeylerde, alkalen
fosfataz 89 IU (115-460 IU), kalsiyum: 9.6 mg/dl, fos-
for: 3.2 mg/dl, SGOT:240, SGPT: 37U, total protein:
7.5 g/dl, albumin: 3.7 g/dl, trigliserid: 268 mg/dl (Nor-
mal (N): 35-160), kolesterol: 106 mg/dl (N:69-174). Se-
rum ¢inko dizeyi: 35 mg/dl (N: 70150), tedaviden bir
hafta sonraki serum ¢inko diizeyi; 107 mg/dl. PPD (-),
bogaz ve idrar kiltlrlerinde Greme olmadi. Ciltteki lez-
yonlardan yapilan yaymalarda S.aureus Uredi. PA ak-
ciger grafisinde o6zellik yoktu, el-bilek grafisi radius ve
ulnada kadehlesme ve firgamsi epifiz gizgisi mevcuttu.

Tetkikler igin gerekli ornekler alindiktan sonra pa-
renteral antibiyotikle birlikte 5 mg/kg/gin dozunda
ZnS04 oral verilmeye baslandi. Cilt lezyonlari Gg¢ gilin
icinde belirgin sekilde dizelmeye basladi. Yatisinin
8.glinlinde sifa ile taburcu edilen hastanin, 15 gin ve
2 ay sonraki takiplerinde genel durumu iyi idi, dermato-
lojik muayenesinde higbir lezyona rastlanmadi.
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TARTISMA

Cesitli enzimlerin aktivitesi. RNA ve DNA sentezi
icin esansiyel eser bir element olan ginkonun eksikligi
en fazla gastrointestinal sistem, immin sistem ve deri
ile ilgili ¢cok gesitli klinik belirtilerle seyreder (13).
Yasamin ilk bir yilinda sik gérilmesinin en énemli ne-
deni anne siutinden mahrum kalan bebeklerin inek si-
ti lle beslenmeye baslanmasidir (1-8). Anne siitiinde
¢ginkonun intestinal emllimini kolaylastiran ligand veya
tasiyict protein mevcutken inek sitinde gosterileme-
mistir (12,14). Olgumuzda inek sitine gecgisten 15 giin
sonra baslayan klinik belirtiler gesitli sistemik ve topikal
antimikrobial tedavilere ragmen iki ay iginde giderek
siddetlenmistir.

Bu hastalikta dermatit, diare ve alopesiye ilave-
ten huy degisiklikleri, gilmeme, huzursuzluk, fotofobt,
glos'it, konjonktivit, blefarit, enfeksiyonlara sekonder
kandidlazls geliserek sa¢ ve tirnaklarin kaybi goril-
mektedir (1,2,12,15). Olgumuzun bllateral konjonktivlti
ilave bir tedavi gerektirmeksizin ¢inko ile diizelmistir.
Vicudun tim dokulari iginde ¢inko en fazla go6zde
bulunmaktadir (2). AE'll hastalarda goézin gesitli taba-
kalarinin tutulabilecedi hatta tedavisi geciken vakalar-
da goérme kaybinin gelistigi rapor edilmistir (12,15).

Kalsiyum, bakir, fosfat, gidalarin lif muhtevasi, fi-
tat ve kil ginko emilimini azaltirken aminoasltler, pep-
titler ve vitamin D absorbsiyonu artirmaktadir (16).
Rlketsin klinik Ve radyolojik belirti ve bulgularinin go-
raldigd vakamizda vitamin D eksikligi muhtemelen
tablonun daha da agirlasmasina yol agcmis olabilir.
Ayrica rasitizmine ragmen ginko iceren alkalen fosfa-
taz dizeyi de normalden dlsik seviyelerde bulun-
mustur. Demir emilimini de etkileyen enteral malab-
sorbsiyonun ¢inko tedavisi ile diizelebllecegi bildiril-
mektedir (17). Nitekim hastamizin takiplerinde hemo-
globin diizeyi, demir tedavisine gerek kalmaksizin
yikseldi.

Stirekli cilt erupsiyonlan olan ve basit tedavilere
cevap alinamayan bir yasindan kigik bebeklerin ayirici
tanisinda, allerjik kontak dermatit, seboreik dermatit,
kandidiazis, atopik dermatit ve histiyozls X gibi hasta-
liklar disunulmelidir (8,18). Tipik klinik belirtileri, serum
ginko duzeyi, kardes hikayesi ve tedaviye cevabi ile bu
hastaliklardan olgumuz kolaylikla ayrilmistir. Bazi kistlk
flbrozisll (19) veya AIDS'll (20) vakalarin baslangi¢ be-
lirtileriyle nadiren kansabileceginden ayirici tanida dik-
kate alinmalidir. Tani ve tedavisi geciken vakalarda
malnutrisyon, buyime geriligi, sik tekrarlayan enfeksi-
yonlar ve erken g¢ocukluk déneminde o6lum goril-
mektedir (2,8,12). Hastamizin kardesinin 6lim nedeni
bu hastaligi disindirmektedir. Yasayan vakalarda ge-
lisme geriligi, depresif mizag ve hipogonadizm goérulir
(12). Bu nedenle tipik Oykisi ve klinik belirtileri olan
hastalarda en kisa zamanda tedaviye baslanmasi son
derece 6nemlidir.
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