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Edinsel Akrodermatit Enteropatika ve
Hirschsprung Hastalig1

Acquired Acrodermatitis Enteropathica and
Hirschsprung’s Disease

OZET Akrodermatit enteropatika (AE); cinko eksikligine bagh gelisen diyare, periorifisiyal ve akral
dermatit ve alopesi ile karakterize nadir goriilen genetik bir hastaliktir. Yetersiz ¢inko alimi, kara-
ciger ve bobrek hastaliklarina, diyet aligkanliklarina ve malabsorpsiyona sekonder olarak da olusa-
bilmektedir. Genetik ve sekonder AE benzer klinik 6zelliklere sahiptir. Tedavi edilmeyen siit cocuk-
larinda ciddi biiytime geriligi, sekonder bakteriyel ve fungal enfeksiyonlar ve norolojik degisiklik-
ler olugsmaktadir. Ancak biitiin bulgular ¢inko tedavisi ile diizelmektedir. AE tanis1 serum ¢inko se-
viyesi diisiikliigii ve sistemik ¢inko tedavisine hizli klinik yanit alinmasi ile konmaktadir. Bu
caligmada, Hirschsprung hastaligi nedeni ile total kolektomi ve subtotal gastrektomi sonras: gelisen
edinsel AE olgusunun sunulmas: amaglanmistir.

Anahtar Kelimeler: Edinsel; akrodermatitis enteropatika; hirschsprung hastalig

ABSTRACT Acrodermatitis enteropathica (AE) is a rare genetic disorder characterized by diarrhea,
periorificial and acral dermatitis and alopecia due to zinc deficiency. It may also occur as a second-
ary with insufficient zinc intake, liver and kidney disease, dietary habits and malabsorption. Genetic
and secondary AE have similar clinical presentations. Untreated infants exhibit severe growth re-
tardation, secondary bacterial and fungal infections, and neurologic changes; however, all symptoms
are reversible with zinc therapy. Diagnosis of AE can be confirmed by detection of low serum zinc
levels and rapid clinical response to systemic zinc supplementation. In this article, we present a
case of acquired AE developing after total colectomy and subtotal gastroectomy due to
Hirschsprung’s disease.

Keywords: Acquired; acrodermatitis enteropathy; hirschsprung’s disease

krodermatit enteropatika (AE); otozomal resesif kalitim gosteren,

klinik olarak ishal, alopesi ve dermatit bulgularinin izlendigi nadir

goriilen genetik bir hastaliktir.!!! Cinko transportunda gorevli olan
bir proteinin sentezinin bozulmasina bagl olarak ¢inko emilim bozuklugu
sonucu gelismektedir."” Yetersiz ¢inko alimi, karaciger ve bobrek hastalik-
larina, diyet aligkanliklarina ve malabsorpsiyona sekonder olarak da olusa-
bilmektedir.>>

Bu calismada, total aganglionik hipoperistaltik megakolon (Hirschs-
prung hastalig1) nedeni ile total kolektomi ile subtotal gastrektomi ameli-
yat1 sonrasi gelisen edinsel AE tanili ii¢ yasindaki bir erkek olgunun
sunulmasi amaglanmigtir.

I OLGU SUNUMU

Ug yasindaki erkek olgu; 10 giindiir ellerde, tirnak cevresinde, dudak kése-
lerinde ve kalgada giderek artan yaralar nedeni ile ¢ocuk cerrahisi bolii-
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minde tarafimizca degerlendirildi. Total aganglio-
nik hipoperistaltik megakolon (Hirschsprung has-
talig1) nedeni ile total kolektomi ile subtotal
gastrektomi Oykiisii olan olgumuzun soy ge¢mi-
sinde bir 6zellik bulunmakta idi. Perkiitan endos-
kopik gastrostomi kateteri ile beslenen olgunun
sistemik muayenesinde; biiyiime-gelisme geriligi,
karinda gerginlik, sol kol ve bacakta fokal tremor
disinda patolojik bulgu izlenmedi. Dermatolojik
muayenesinde perioral, perianal ve periungual bol-
gede tiizeri yer yer kurutlu erode alanlar, ekzema-
tize eritemli plaklar, ayak bilekleri cevresinde
vezikiilobiilloz lezyonlar goriildii (Resim 1). Labo-
ratuvar incelemelerinde hipopotasemi, hipernat-
remi ve anemi diginda patolojik bulgu saptanmad.
Serum alkalen fosfataz diizeyi normal olan olgunun
serum ¢inko diizeyine teknik yetersizliklerden do-
lay1 bakilamadi. Beyin tomografisi ve elektroense-
falografisi normal olan olgunun néroloji konsiiltas-
yonunda tremorun elektrolit bozukluguna bagh ge-

ligtigi bildirildi. Klinik olarak malniitrisyona ikin-
cil gelisen AE tanisi konulan olguya, intravenoz
¢inko tedavisi baglandi. Tedavinin ikinci haftasinda
lezyonlarda belirgin diizelme izlendi (Resim 2).
Daha sonra kontrole gelmeyen olgunun alt1 ay
sonra belirgin malniitrisyon nedeni ile hayatini

.....

TARTISMA

AE otozomal resesif gecisli genetik bir hastalik
olup, ince bagirsaktan ¢inkonun hiicre igine tagin-
masindan sorumlu olan ZIP4’ii kodlayan SLC39A4
genindeki mutasyon sonucu gelismektedir.!> AE,
kalitsal bir hastalik olmasinin yani sira edinsel ola-
rak da gelisebilmekte, bu tablo edinsel AE veya AE
benzeri sendrom olarak da adlandirilmaktadir. Ye-
tersiz viicut ¢inko deposu, yetersiz emilim ve yiik-
sek ¢inko ihtiyaci nedeni ile 6zellikle prematiire
bebekler edinsel AE acisindan risk altindadir.3*
Erigkinlerde ise anoreksiya nervoza, alkolizm, kisa

RESIM 1: Perioral, perianal ve periungual bélgede tizeri yer yer kurutlu erode alanlar, ekzematize eritemli plaklar, ayak bilekleri cevresinde vezikilobiilléz lezyonlar.
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RESIM 2: Parenteral ginko tedavisinin ikinci haftasinda lezyonlarda belirgin diizelme.

bagirsak sendromu, intestinal malabsorpsiyon, ¢6l-
yak hastaligi ve inflamatuar bagirsak hastaliklar:
gibi nedenlere baglh olarak goriilebilmektedir.'#!!
Gelismis iilkelerde tavsiye edilen giinliik ¢inko do-
zuna (erkeklerde giinlitkk doz 11 mg, kadinlarda
giinliik doz 8 mg ) kolaylikla erismek miimkiin olsa
da, proton pompa inhibitdrlerinin yaygin kulla-
nimyi, et ve balik titkketiminin azalmas: ve fitatlarla
zengin beslenme nedeni ile diyete bagl da ¢inko
eksikligi gelisebilmektedir.®> Uzun siireli yetersiz
¢inko icerikli parenteral niitrisyon da ¢inko eksik-
ligi sebepleri arasinda yer almaktadir.?

Uluslararas: literatiirde, bilgilerimize gore ol-
gumuza benzer sekilde mezenter iskemisi ve bagir-

sak
rezeksiyonuna sekonder kisa barsak sendromu ge-

obstritkksiyonu gibi nedenlerle bagirsak
lisen edinsel AE tanis1 konulan ti¢ erigkin hasta bil-
dirilmistir.#1° Cocuklarda genellikle kalitsal tip AE
ve ¢olyak hastaligina bagh edinsel AE hastalarinin

bildirildigi dikkat cekmektedir.!

Benzer klinik bulgularin izlendigi edinsel ve
kalitsal AE’'nin karakteristik ii¢ bulgusu; periorifi-
siyal dermatit, alopesi ve diyaredir. Fakat bu g
bulgu hastalarin sadece %20’sinde ortaya ¢ikmak-
tadir.® Ttim ¢inko eksikligi formlarinda ortak olarak
goriilen dermatit tablosu ¢ok tipik olup, agiz cev-
resi ve perianal bolge gibi mukozalarin birlesim
yerlerinde vezikiilobiilloz lezyonlar, keskin sinirh
erode alanlar, kabuklu eritemat6z plaklar ve ekze-
matize lezyonlar seklindedir. Benzer lezyonlar ka-
siklarda ve diger biikliim yerlerinde de goriilebil-
mektedir. Kronik lezyonlar psoriyaziform bir go-
rintim alabilmektedir. Tirnak ¢evresinde eritemli
ve skuamli lezyonlar, yiizeyel gevsek piistiiller, tir-
naklarda boyuna ¢izgilenmeler ve incelme seklinde
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tirnak distrofisi olusabilmektedir. Saglarda incelme,
kirilma izlenebilmekte, belirgin ¢inko eksikliginde
yaygin alopesi goriilebilmektedir. Sistemik olarak
diyare basta olmak tizere gelisme geriligi, gecikmis
yara iyilesmesi, amenore, noropsikiyatrik prob-
lemler, hipogonadizm ve konjonktivit ve blefarit
gibi oftalmik bulgular goriilebilmektedir."*> Olgu-
muzun dermatolojik muayene bulgular: AE i¢in ol-
dukea tipik olup, sistemik olarak tremor disinda
sistemik bir bulgu bulunmamakta idi.

AFE’de tan1 genellikle klinik olarak konmakta
ve serum da ¢inko diizeyinin <50 ng/dL’den az ol-
mas1 ve ¢inko tedavisine hizli yanit vermesi ile
tan1 desteklenmektedir. Cinko diizeyinin diigitk
olmas: tani i¢in mutlak bir kriter degildir; nadir
durumlarda serum ¢inko diizeyi normal olmasina
ragmen, ¢inkonun farkli dokulara gegmesi yeter-
siz oldugundan aymi klinik tablo gelisebilmekte-
dir. Cinko diizeyi normal saptanmasina ragmen,
¢inko bagimli enzim alkalen fosfataz diizeyinin
diisitk olmasi bu hastalarda tanida yardimcidir.>>
Edinsel ve kalitsal ¢inko eksikliginde histopatolo-
jik bulgular ayni olmakla beraber nonspesifik olup
tan1 koydurucu degildir. Histopatolojik incele-
mede nekrolisis (sitoplazmik solgunluk) ile bir-
likte olan psoriyaziform hiperplazi, parakeratoz,
spongioz ve fokal diskeratoz karakteristik bulgu-
lardir.33

Olgumuzda serum ¢inko diizeyine teknik ye-
tersizlikler nedeni ile bakilamamistir. Alkalen fos-
fataz diizeyi de normal olarak saptanmigtir. Tani,
tipik klinik bulgulara ek olarak ¢inko tedavisiyle
lezyonlarin hizla diizelmesi ile konulmustur. Kli-
nik bulgular ¢ok tipik oldugu i¢in histopatolojik in-
celeme yapilmamigtir.
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AE ayiric1 tanida; psoriyazis, atopik dermatit,
seboreik dermatit, kontakt dermatit, kandidal deri
enfeksiyonu, Langerhans hiicreli histiyositoz ile ka-
rigabilmektedir.®

Kalitsal AE’nin tedavisinde oral veya parente-
ral ¢inko yer almaktadir. Ginlikk 3-5 mg/kg do-
zunda oral ¢inko tedavisi ile genellikle ilk 24 saat
icinde diyare, bir-iki hafta icinde ise cilt bulgula-
rinda gerileme izlenmektedir. Tekrarlamamasi i¢in
hayat boyu 3 mg/kg/giin ¢inko tedavisine devam
edilmeli ve ¢inkodan zengin diyet yapilmalidir.?>
Plazmada ¢inko diizeyinin artmasi bakir emilimini
engelleyebilmekte ve hipokupremiye neden ola-
bilmektedir. Cinko tedavisi sirasinda ortaya ¢ika-
bilecek diger yan etkiler, gastrik irritasyon ve mide
kanamasidir. Bu nedenlerle tedavi sirasinda ¢inko
diizeyi, tam kan sayimi, serum bakir diizeyi ve gai-
tada gizli kan takibi yapilmas: gerekmektedir.??
Edinsel AE’de ise altta yatan hastaligin tedavisi ve
kisa siireli ¢inko takviyesi yeterli olabilmektedir.?
Olgumuzda 3 mg/kg ¢inko parenteral olarak veril-
mistir. Tedavinin ikinci haftasinda cilt lezyonla-
rinda belirgin diizelme izlenmemistir. Ancak
olgumuz poliklinik izlemlerine gelmemistir. Cocuk
cerrahi boliimii ile goriisiildiiginde belirgin mal-
niitrisyon nedeni ile olgunun alt1 ay sonra kaybe-
dildigi 6grenilmistir.

Olgumuz, malniitrisyonu olan hastalarda perio-
rifisiyal dermatitin yani sira sa¢ ve tirnak bozukluk-
lar1 da eslik ediyor ise AE’nin diisiiniilmesi gerekti-
gini vurgulamak i¢in sunulmaya deger bulunmustur.

Finansal Kaynak

Bu ¢alisma sirasinda, yapilan arastirma konusu ile ilgili dogru-
dan baglantis1 bulunan herhangi bir ila¢ firmasindan, tibbi alet,
gerec ve malzeme saglayan ve/veya iireten bir firma veya her-
hangi bir ticari firmadan, ¢calismanin degerlendirme siirecinde,
calisma ile ilgili verilecek karar1 olumsuz etkileyebilecek maddi

ve/veya manevi herhangi bir destek alinmamustir.

Cikar Catigmasi

Bu ¢alisma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin ¢ikar
catismasi potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite tiyeligi
veya tyeleri ile iligkisi, damigmanlik, bilirkisilik, herhangi bir fir-

mada ¢alisma durumu, hissedarlik ve benzer durumlar1 yoktur.

Yazar Katkilar1

Fikir/Kavram: Aysun Sikar Aktiirk, Hiiseyin Aktiirk; Tasarim:
Aysun Sikar Aktiirk; Denetleme/Damigmanlik: Aysun Sikar Ak-
tiirk; Veri Toplama ve/veya Isleme: Aysun Sikar Aktiirk, Hii-
seyin Aktiirk, Giilsen Ekingen Yildiz; Analiz ve/veya Yorum:
Aysun Sikar Aktiirk; Kaynak Taramasi: Aysun Sikar Aktiirk,
Urfan Imanl; Makalenin Yazimi: Aysun Sikar Aktiirk, Urfan
Imanli; Elegtirel Inceleme: Hiiseyin Aktiirk, Giilsen Ekingen
Yildiz; Kaynaklar ve Fon Saglama: Aysun Sikar Aktiirk; Mal-
zemeler: Aysun Sikar Aktiirk.

I KAYNAKLAR

James WD, Berger TG, Elston DM. Andrews’
Diseases of the Skin: Clinical Dermatology.
12" ed. Philadelphia: Elsevier; 2016. p.476-8.

Weinkle AP, Patel N, Kissel R, Seminario-
Vidal L. Acquired acrodermatitis entero-
pathica as a presenting sign of celiac
disease. JAAD Case Rep 2016;2(3):193-
5.

Maverakis E, Fung MA, Lynch PJ, Draznin M,
Michael DJ, Ruben B, et al. Acrodermatitis en-
teropathica and an overview of zinc metabo-
lism. J Am Acad Dermatol 2007;56(1):116-
24,

Pinto M, Bhat MR, Dandekeri M, Kambil SM.
Acrodermatitis enteropathica in an infant with
normal zinc levels. Indian J Dermatol Venerol
Leprol 2015;81(1):70-1.

Jagadeesan S, Kaliyadan F. Acrodermatitis
Enteropathica. StatPearls [Internet]. Treasure
Island (FL): Treasure Island (FL): StatPearls
Publishing; 2018. https://www.ncbi.nlm.nih.
gov/books/NBK441835/

2016;95(20):e3553.

dermatitis enteropathica-like skin eruption in
a case of short bowel syndrome following je-
juno-transverse colon anastomosis. Dermatol
Online J 2007;13(3):20.

9. Alvarado Socarras J, Rodriguez SC. [Acro-
Nistor N, Ciontu L, Frasinariu OE, Lupu VV, germ?tms Znteropa‘imcs e:jslstomgted ngf;?-grgt
Ignat A, Streanga V. Acrodermatitis entero- (30)‘.’\;99 18_);1 rome]. An Pediatr (Barc) ;
pathica: a case report. Medicine (Baltimore) ' '

10. Okhovat JP, O’'Leary R, Hu M, Zussman J,

. . Binder S, Worswick S. Acrodermatitis entero-

Van Voorhees AS, Riba M. Acquired pathica in a patient with short bowel syn-
zinc deficiency in association with anorexia drome. Cutis 2017;100(5):E4-ES.
nervosa: case report and review of the 11. Mishra P. Sitka CS. Das RR. Nanda D. Sec-

literature. Pediatr Dermatol 1992;9(3):268-
71.

Suchithra N, Sreejith P, Pappachan JM,
George J, Rajakumari PK, Cheriyan G. Acro-

166

ondary acrodermatitis enteropathica-like le-
sions in a child with newly diagnosed coeliac
disease. Paediatr Int Child Health 2016;36(1):
72-5.



