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Ozet

Summary

Akrodermatitis enteropatika, otozomal resesif gegisli,
¢inko emilim ve metabolizmasinda bozukluk sonucu gelisen
nadir bir hastaliktir. Bu makalede, klinik ve laboratuvar bul-
gulari ile akrodermatitis enteropatika tanist konan ve ¢inko te-
davisine ¢ok iyi yanit veren bir olgu sunulmaktadr.

Anahtar Kelimeler: Akrodermatitis enteropatika,
Cinko eksikligi
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Acrodermatitis enteropathica is a rare disorder of zinc
absorption and metabolism which is inherited autosomal re-
cessively. We reported a case who was diagnosed by clinical
and laboratory findings as acrodermatitis enteropathica and
responded to zinc supplementation very well.

Key Words: Acrodermatitis enteropathica,
Zinc deficiency
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Akrodermatitis enteropatika (AE), ¢inko emili-
minin genetik bir bozuklugudur. Cinko malabsorp-
siyonunun kesin nedeni bilinmemektedir. Ancak oral
¢inko verilmesiyle bu malabsorpsiyonun iistesinden
gelinmektedir. Akral ve periorifisyal dermatit, alope-
si ve diyare triad1 ile karakterizedir. Deri lezyonlari
bakteri veya kandida albikans ile sekonder olarak in-
fekte olabilmektedir. Hastalik tipik olarak anne siitii
kesildikten 4-6 hafta sonra veya anne siitii almayan
bebeklerde daha erken baglamaktadir. Atopik der-
matit, seboreik dermatit, mukokutan6z kandidiazis
ve glukagonoma ile ayirict tanisi yapilmalidir.
Uygun tedavi edilmeyen olgularda prognoz kotiidiir
(1-3). Ancak tedavi gormeden erigkin yasa kadar
hayatta kalan olgular da bildirilmistir (4).

Olgu
3 aylik erkek bebek; yiiz, boyun, ense, genital
bolge, el ve ayaklardaki yaralar, istahsizlik ve ishal
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yakinmastyla poliklinigimize basvurdu. Oykiisiin-
den anne siitiiniin kesildigi 2. aydan sonra ishal ve
yaralarinin ¢iktig1, bunlar i¢in antifungal ajanlar ile
topikal antibiyotikler kullanildig1 ve bunlara yanit
alinamadig1 6grenildi. Oz ve soy ge¢misinin sorgu-
lamasindan anne ve babasimin akraba olmadigi,
saglikli annenin miadinda ilk bebegi oldugu 6gre-
nildi. Yapilan sistemik muayenede patolojik bir
bulgu saptanmadi.

Dermatolojik muayenesinde; yiiz, boyun, ense,
anogenital bolge, sakral bolge, her iki kolun fleksor
yliziinde, el ve ayaklarda daha ¢ok psoriasiform
erilipsiyonlar ile yer yer vezikiilobiilloz, yer yer de
sulantili, erode ve krutlu lezyonlar saptandi (Sekil
la-b).

Laboratuvar incelemelerinde; tam kan sayimu,
periferik yayma, albiimin, glukoz, iire, kreatinin,
SGOT, SGPT, bilirubinler, serum demir diizeyi ve
demir baglama kapasitesi normal smirlardaydi.
Tedavi Oncesi serum ¢inko diizeyi: 30 mg/dl (50-
120 mg/dl), alkalen fosfataz: 65 U/L (50-165 U/L),
serum 5' niikleotidaz aktivitesi 6,4 U/L (2,2-15
U/L) olarak 6lgiildii. Deri lezyonlarmda kandida
saptanmadi.
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Sekil 1a. Olgunun tedavi oncesi yiiziindeki lezyonlarin
gOrintimii.

Sekil 1b. Olgunun tedavi oncesi anogenital bolgesinin
gOrintimii.

Olguya giinde iki kez oral olarak 2 mg/kg/giin
dozunda Zn?* verildi. Tedaviye baglandiktan sonra-
ki ilk haftada diyare ve deri lezyonlarinda gerileme
saptandi. Bir ay sonra ise hasta yeniden deger-
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lendirildi. Diyaresinin bulunmadig1 ve biitiin deri
lezyonlarinin kayboldugu gozlendi (Sekil-2a-b).
Serum ¢inko diizeyi (145 mg/dl), alkalen fosfataz
(631 U/L) ve 5' niikleotidaz enzim aktivitelerinde
(15,9 U/L) artis belirlendi. Cinko dozu yariya
diisiiriildii. Bir ay sonra serum ¢inko diizeyi 6l¢iildii
(120 mg/dl). Olgu halen bu dozda aylik periyodlar-
la takip edilmektedir.

Tartisma

Akrodermatitis enteropatika, ¢inko malabsorp-
siyonu ve ¢inko eksikliginin neden oldugu klinik
spektrumu genis, multisistem dogumsal bir
hastaliktir. Cinko eksikliginde dermatit, alopesi,
paronisia, blefarokonjonktivit, gelisme geriligi, pu-
bertenin gecikmesi, hipogonadizm, depresyon,
huzursuzluk, fotofobi, gérme bozukluklari, anorek-
si, malabsorbsiyon ve sik infeksiyonlar goriiliir.
Farkli yaslarda degisik hastalarda semptomlarin
siddetinde farkliliklar vardir (3).

Hastaligin klinik tablosu ilk kez 1936 yilinda
Brandt (5) tarafindan tanimlanmis ve 1942 yilinda
Danbolt ile Closs (6) tarafindan isimlendirilmistir.
1973 yilinda Moynahan ve Barnes akrodermatitis
enteropatikali hastalarda ¢inko diizeyini diisiik bul-
muslar ve ¢inko vererek hastaligi diizeltmislerdir
(.

Hastaligin klasik sekli olan Tip-1 AE genellik-
le anne siitii kesildikten sonra baslarken, yalnizca
anne siitli ile beslenen bebeklerde goriilen Tip-2 da-
ha erken donemde baslamaktadir. Tip-2 AE olgu-
larinda anne serum ¢inko diizeyi normal iken, anne
siitli ¢inko diizeyleri diisiiktiir (8-9). Olgumuz Tip-
1 AE ile uyumlu bulunmustur.

AE otozomal resesif gecislidir. Anne-baba
akrabalig1 bulunan olgular bildirildigi gibi bulun-
mayan olgular da bildirilmistir (3,10-11). Bizim ol-
gumuzda da anne-baba akrabalig1 yoktu.

Cinko, yaklasik 300 enzimin aktivitesi igin
gerekli olan, DNA, RNA, protein, karbonhidrat ve
lipit sentezi ile immiin sistem regiilasyonunda rol
alan esansiyel bir eser elementtir. Cinko eksik-
liginde alkalen fosfataz ve 5' niikleotidaz gibi me-
talloenzim aktivitelerinde diisme saptanmaktadir
(12-14). Bizim olgumuzda bu enzim diizeyleri nor-
malin alt sinirindaydi.
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Sekil 2a. Tedavi sonrast yiiziin goériinimil.

Serum ¢inko diizeyi normalin hemen altinda,
klinik semptomlar1 hafif veya atipik seyirli olgular-
da tan1 koymak zordur. Boyle durumlarda ¢inko ab-
sorpsiyon testi yapilmalidir. Ancak bu miimkiin
degilse ¢inko tedavisine alinan klinik yanit deger-
lendirilmelidir (3). Bizim olgumuzda belirgin ¢inko
diizeyi diisiikliigii vardi. Tedavi ile serum ¢inko
diizeyinde yiikselme, klinik bulgularda diizelme
izlendi. Ayrica alkalen fosfataz ve 5' niikleotidaz
enzim aktivitelerinde de artis gozlendi. Bu durum
literatiirle uygunluk gostermekteydi. Serum ¢inko
ve alkalen fosfataz diizeyinin paralel gidisi tan1 ve
tedavinin izlenmesinde gozoniinde bulundurul-
malidir.

Gec¢im ve Arkadaslari, 7 aylik bir erkek bebek
olguda plazma ¢inko diizeyini 44 mg/dl olarak sap-
tayip, oral olarak 5 mg/kg ¢inko siilfat vermislerdir.
Deri lezyonlarinda belirgin iyilesmeyi tedaviden 10
giin sonra gormiislerdir. Tedaviden 3 ay sonraki
kontrolde deri lezyonlarinin yerlerinde postinfla-
matuvar hiperpigmentasyon ile plazma ¢inko
diizeyini 86 mg/dl saptamiglar ve giinde 1mg/kg
idame doza ge¢mislerdir (15). Biz giinde 2 mg/kg
Zn?" ile diizelme sagladik. Kurumlu ve arkadaslari
da 6 aylik bir erkek bebekte plazma ¢inko diizeyini
22 mg/dl olarak bulmuslar ve oral olarak giinde 3
kez 30 mg ¢inko siilfat vermislerdir. Olgunun deri
lezyonlart 2 hafta iginde diizelmis ve dokiilen
saclar1 da 1 ay i¢inde ¢ikmaya baglamis. Tedaviden
bir ay sonra plazma ¢inko seviyesi 45 mg/dl, 2. ay
sonunda 60 mg/dl, 3. ay sonunda 115 mg/dl olarak
saptanmis olup, doz 20 mg/giin'e diigiiriilerek taki-
be devam edilmis ve 5. ay sonunda plazma ¢inko
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Sekil 2b. Tedavi sonrasi anogenital bélgenin goriinimii.

diizeyi 110 mg/dl olarak Slgiilmiistiir. Daha sonra
10 mg giin idame doza gec¢ilmis ve bir yasim
bitirdiginde ¢inko diizeyi 90 mg/dl olarak sapta-
narak olgunun takip ve kontroliine devam edildigi
bildirilmistir (16). Her iki olguda da, bizim olgu-
muzda oldugu gibi ¢inko tedavisiyle deri lezyon-
larinda hizli bir iyilesme ve plazma ¢inko diize-
yinde artig goriilmiistiir. Oral Zn?* (2 mg/ kg/giin)
1-2 hafta i¢inde biitiin klinik bulgular1 diizeltmek-
tedir (1). Nitekim bizim olgumuzda da diyare ve
deri lezyonlarinda diizelme ilk haftada goriildii.
Semptomlarin niiksiinii 6nlemek igin eriskin ¢aga
kadar ¢inko tedavisini siirdiirmek gerekir (1).
Ancak oral ¢inko tedavisi ile bakir eksikligi semp-
tomlarmin gelisebilecegi, kan lipitleri ve immiin
fonksiyon degisikliklerinin olabilecegi unutulma-
malidir (13).

Akrodermatitis enteropatika, atopik dermatit,
seboreik dermatit, mukokutandz kandidiazis gibi
bir ¢ok hastalikla karisabilmesi nedeniyle yanlig
teshis edilmekte, gercek tedavileri gecikebilmekte
ve daha agir komplikasyonlarla karsilasilmaktadir.

Tirk Dermatoloji literatiiriinde de nadir
goriilmesi, tipik klinik-laboratuvar bulgulari, te-
daviye verdigi dramatik yanit ve pek ¢ok hastalikla
karigabilmesi nedeniyle sunmay1 uygun bulduk.
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