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ÖZET 
Akrodermatitis Enteropatika (AE), dermatit, alopesi, 

gastrointestinal bozukluklar, göz enfeksiyonları ve 
gelişme geriliği ile karakterize herediter çinko 
metabolizmasının bozukluğu ile seyreden otozomal 
resesif geçişli görülen bir hastalıktır. Bu makalede, 
hastanemizde ilk kez tanı koyulan bir olgu takdimi 
edilerek ilgili literatür gözden geçirilmiştir. 

Anahtar Kelimeler: Akrodermatitis enteropatika 
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S U M M A R Y 
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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Vücudun tüm dokularında bulunan çinko, büyüme, 
gelişme, protein sentezi ve doku rejenerasyonunda 
önemli rol oynayan bir elementtir. Günlük çinko ihtiyacı 
yaşamın ilk bir yılı içinde 3-5 mg, on yaşa kadar ise 
10 mg'dır. Çeşitli bitkisel ve hayvansal besinlerle orga­
nizmaya giren çinko, duodenum ve jejunumun üst kıs­
mından aktif transportla emilir (1-6). 

Çinko metabolizmasındaki bozukluğun mekanizma­
sı tam bilinmemektedir (7-8). Plazma çinko seviyesi bu 
hastada 50 mg/dl'nin altındadır. Hızlı büyüyen prematü­
relerde, total parenteral beslenen bebeklerde ve anne 
sütünün erken kesilip inek sütüne başlananlarda hafta­
lar içinde semptomlar ortaya çıkar (1,9-11). Çinko ek­
sikliğinin belirtileri en fazla gastrointestinal sistem, im-
mün sistem ve deride görülür (8-12). Deri lezyonları si­
metrik olup, başlangıçta küçük, sulantılı ve vücut orifis­
lerinin kenarlarında eritematöz iken daha sonra eroz­
yonlarla birlikte vezikülobüller oluşur. Hastalardakl şid­
detli diare, laktoz intoleransı ve malabsorbsiyona yol 
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aça;. Yara iyileşmesinde gecikme ve hücresel immüni-
tede bozukluklar tanımlanmıştır (3,8,12). 

Oral çinko verilmesiyle hastalığın belirtileri kısa za ­
manda geriler ve tamamen düzelme görülür (7-11). 

OLGU 
T.Ç. (355283), 9 aylık erkek hasta, beş aylıkken 

başlayan ağız çevresi, boyun, diz ve kasık bölgelerin­
deki döküntüleri ve ishali nedeniyle C.Ü. Tıp Fakültesi 
Pediatri Kliniğine getirildi. 32 yaşındaki annenin dördün­
cü gebeliğinden yaşayan üçüncü çocuğu olup, miadında 
spontan vaginal yolla doğduğu, dört aylıkken anne sü­
tüne ilaveten inek sütüne başlanıldığı, iki aydır sadece 
inek sütüyle beslendiği, ishali ve döküntüleri için çok 
çeşitli sistemik ve topikal ilaç kullanıldığı, üçüncü gebe­
likten doğan kardeşinin benzer döküntüler ve ishal ne­
deniyle 7 aylıkken öldüğü öğrenildi. 

Fizik muayenede ; vücut ısısı: 36.7°C, nabız : 
100/dk, ritmik, solunum: 24/dk, ağırlık: 7400 gr (5 per-
sentilin altında), boy: 68 cm (5 persentilin altında), baş 
çevresi: 45.5 cm (50 persentil ile uyumlu), kan basıncı 
90/60 mmHg idi. Ön fontanel 1x1 cm açıklıkta ve kra-
nlotabesi mevcuttu. Boyun, peroral, Inguinal ve gluteal 
bölgelerde eritemli zeminde yer yer sarı-beyaz lameller 
tarzda deskuamasyon ve krutlu lezyonları vardı (Şekil 
1). Her iki gözünde konjonktiviti ve oksipital bölgede 
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Şekil 1. Vaka'nın tedaviden önceki genel görünümü 

alopesisi vardı. El bilekleri geniş olup raşitik rosarileri 
mevcuttu. 

Laboratuvar tetkiklerinde; hemoglobin; 10.4 gr/dl, 
beyazküre: 17800/mm 3 , hematokrlt %33, periferik yay­
mada %70 polimorf nüveli lökosit, %30 lenfosit tespit 
edildi. Sedimentasyon: 10 mm/saat idi. Kan biyokim­
yasında, B U N : 7 mg/dl, kreatinin 0.3 mg/dl, glukoz: 95 
mg/dl, serum elektrolitleri normal düzeylerde, alkalen 
fosfataz 89 IU (115-460 IU), kalsiyum: 9.6 mg/dl, fos­
for: 3.2 mg/dl, SGOT:24Ü, S G P T : 37Ü, 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 çinko düzeyi: 35 mg/dl (N: 70150), tedaviden bir 
hafta sonraki serum çinko düzeyi; 107 mg/dl. P P D (-), 
boğaz ve idrar kültürlerinde üreme olmadı. Ciltteki lez-
yonlardan yapılan yaymalarda S.aureus üredi. PA ak­
ciğer grafislnde özellik yoktu, el-bilek grafisi radius ve 
ulnada kadehleşme ve fırçamsı epifiz çizgisi mevcuttu. 

Tetkikler için gerekli örnekler alındıktan sonra pa-
renteral antibiyotikle birlikte 5 mg/kg/gün dozunda 
Z n S 0 4 oral verilmeye başlandı. Cilt lezyonları üç gün 
içinde belirgin şekilde düzelmeye başladı. Yatışının 
8.gününde şifa ile taburcu edilen hastanın, 15 gün ve 
2 ay sonraki takiplerinde genel durumu iyi idi, dermato-
lojik muayenesinde hiçbir lezyona rastlanmadı. 
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için esansiyel eser bir element olan çinkonun eksikliği 
en fazla gastrointestinal sistem, immün sistem ve deri 
ile ilgili çok çeşitli klinik belirtilerle seyreder (13). 
Yaşamın ilk bir yılında sık görülmesinin en önemli ne­
deni anne sütünden mahrum kalan bebeklerin inek sü­
tü İle beslenmeye başlanmasıdır (1-8). Anne sütünde 
çinkonun intestinal emllimini kolaylaştıran ligand veya 
taşıyıcı protein mevcutken inek sütünde gösterileme­
miştir (12,14). Olgumuzda inek sütüne geçişten 15 gün 
sonra başlayan klinik belirtiler çeşitli sistemik ve topikal 
antimikrobial tedavilere rağmen iki ay içinde giderek 
şiddetlenmiştir. 

Bu hastalıkta dermatit, diare ve alopesiye ilave­
ten huy değişiklikleri, gülmeme, huzursuzluk, fotofobt, 
glos'ıt, konjonktivit, blefarit, enfeksiyonlara sekonder 
kandidlazls gelişerek saç ve tırnakların kaybı görül­
mektedir (1,2,12,15). Olgumuzun bllateral konjonktivlti 
İlave bir tedavi gerektirmeksizin çinko İle düzelmiştir. 
Vücudun tüm dokuları içinde çinko en fazla gözde 
bulunmaktadır (2). AE'lı hastalarda gözün çeşitli taba­
kalarının tutulabileceği hatta tedavisi geciken vakalar­
da görme kaybının geliştiği rapor edilmiştir (12,15). 

Kalsiyum, bakır, fosfat, gıdaların lif muhtevası, fi-
tat ve kil çinko emilimini azaltırken aminoasltler, pep-
titler ve vitamin D absorbsiyonu artırmaktadır (16). 
Rlketsin klinik Ve radyolojik belirti ve bulgularının gö­
rüldüğü vakamızda vitamin D eksikliği muhtemelen 
tablonun daha da ağırlaşmasına yol açmış olabilir. 
Ayrıca raşitizmine rağmen çinko İçeren alkalen fosfa­
taz düzeyi de normalden düşük seviyelerde bulun­
muştur. Demir emilimini de etkileyen enteral malab-
sorbsiyonun çinko tedavisi İle düzeleblleceği bildiril­
mektedir (17). Nitekim hastamızın takiplerinde hemo­
globin düzeyi, demir tedavis ine gerek kalmaksızın 
yükseldi. 

Sürekli cilt erupsiyonlan olan ve basit tedavilere 
cevap alınamayan bir yaşından küçük bebeklerin ayırıcı 
tanısında, allerjik kontak dermatit, seboreik dermatit, 
kandidiazis, atopik dermatit ve histiyozls X gibi hasta­
lıklar düşünülmelidir (8,18). Tipik klinik belirtileri, serum 
çinko düzeyi, kardeş hikayesi ve tedaviye cevabı ile bu 
hastalıklardan olgumuz kolaylıkla ayrılmıştır. Bazı klstlk 
flbrozlsll (19) veya AlDS' l l (20) vakaların başlangıç be­
lirtileriyle nadiren kanşabileceğinden ayırıcı tanıda dik­
kate alınmalıdır. Tanı ve tedavisi geciken vakalarda 
malnutrisyon, büyüme geriliği, sık tekrarlayan enfeksi­
yonlar ve erken çocukluk döneminde ölüm görül­
mektedir (2,8,12). Hastamızın kardeşinin ölüm nedeni 
bu hastalığı düşündürmektedir. Yaşayan vakalarda ge­
lişme geriliği, depresif mizaç ve hipogonadizm görülür 
(12). Bu nedenle tipik öyküsü ve klinik belirtileri olan 
hastalarda en kısa zamanda tedaviye başlanması son 
derece önemlidir. 
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