
Akrodermatitis enteropatika (AE), çinko emili-
minin genetik bir bozukluğudur. Çinko malabsorp-
siyonunun kesin nedeni bilinmemektedir. Ancak oral
çinko verilmesiyle bu malabsorpsiyonun üstesinden
gelinmektedir. Akral ve periorifisyal dermatit, alope-
si ve diyare triadı ile karakterizedir. Deri lezyonları
bakteri veya kandida albikans ile sekonder olarak in-
fekte olabilmektedir. Hastalık tipik olarak anne sütü
kesildikten 4-6 hafta sonra veya anne sütü almayan
bebeklerde daha erken başlamaktadır. Atopik der-
matit, seboreik dermatit, mukokutanöz kandidiazis
ve glukagonoma ile ayırıcı tanısı yapılmalıdır.
Uygun tedavi edilmeyen olgularda prognoz kötüdür
(1-3). Ancak tedavi görmeden erişkin yaşa kadar
hayatta kalan olgular da bildirilmiştir (4).

Olgu
3 aylık erkek bebek; yüz, boyun, ense, genital

bölge, el ve ayaklardaki yaralar, iştahsızlık ve ishal

yakınmasıyla polikliniğimize başvurdu. Öyküsün-
den anne sütünün kesildiği 2. aydan sonra ishal ve
yaralarının çıktığı, bunlar için antifungal ajanlar ile
topikal antibiyotikler kullanıldığı ve bunlara yanıt
alınamadığı öğrenildi. Öz ve soy geçmişinin sorgu-
lamasından anne ve babasının akraba olmadığı,
sağlıklı annenin miadında ilk bebeği olduğu öğre-
nildi. Yapılan sistemik muayenede patolojik bir
bulgu saptanmadı.

Dermatolojik muayenesinde; yüz, boyun, ense,
anogenital bölge, sakral bölge, her iki kolun fleksör
yüzünde, el ve ayaklarda daha çok psoriasiform
erüpsiyonlar ile yer yer vezikülobüllöz, yer yer de
sulantılı, erode ve krutlu lezyonlar saptandı (Şekil
1a-b).

Laboratuvar incelemelerinde; tam kan sayımı,
periferik yayma, albümin, glukoz, üre, kreatinin,
SGOT, SGPT, bilirubinler, serum demir düzeyi ve
demir bağlama kapasitesi normal sınırlardaydı.
Tedavi öncesi serum çinko düzeyi: 30 mg/dl (50-
120 mg/dl), alkalen fosfataz: 65 Ü/L (50-165 Ü/L),
serum 5' nükleotidaz aktivitesi 6,4 Ü/L (2,2-15
Ü/L) olarak ölçüldü. Deri lezyonlarında kandida
saptanmadı.
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Akrodermatitis enteropatika, otozomal resesif geçişli,

çinko emilim ve metabolizmasında bozukluk sonucu gelişen
nadir bir hastalıktır. Bu makalede, klinik ve laboratuvar bul-
guları ile akrodermatitis enteropatika tanısı konan ve çinko te-
davisine çok iyi yanıt veren bir olgu sunulmaktadır.
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Summary
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.
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Olguya günde iki kez oral olarak 2 mg/kg/gün
dozunda Zn2+ verildi. Tedaviye başlandıktan sonra-
ki ilk haftada diyare ve deri lezyonlarında gerileme
saptandı. Bir ay sonra ise hasta yeniden değer-

lendirildi. Diyaresinin bulunmadığı ve bütün deri
lezyonlarının kaybolduğu gözlendi (Şekil-2a-b).
Serum çinko düzeyi (145 mg/dl), alkalen fosfataz
(631 Ü/L) ve 5' nükleotidaz enzim aktivitelerinde
(15,9 Ü/L) artış belirlendi. Çinko dozu yarıya
düşürüldü. Bir ay sonra serum çinko düzeyi ölçüldü
(120 mg/dl). Olgu halen bu dozda aylık periyodlar-
la takip edilmektedir.

Tartışma
Akrodermatitis enteropatika, çinko malabsorp-

siyonu ve çinko eksikliğinin neden olduğu klinik
spektrumu geniş, multisistem doğumsal bir
hastalıktır. Çinko eksikliğinde dermatit, alopesi,
paronişia, blefarokonjonktivit, gelişme geriliği, pu-
bertenin gecikmesi, hipogonadizm, depresyon,
huzursuzluk, fotofobi, görme bozuklukları, anorek-
si, malabsorbsiyon ve sık infeksiyonlar görülür.
Farklı yaşlarda değişik hastalarda semptomların
şiddetinde farklılıklar vardır (3).

Hastalığın klinik tablosu ilk kez 1936 yılında
Brandt (5) tarafından tanımlanmış ve 1942 yılında
Danbolt ile Closs (6) tarafından isimlendirilmiştir.
1973 yılında Moynahan ve Barnes akrodermatitis
enteropatikalı hastalarda çinko düzeyini düşük bul-
muşlar ve çinko vererek hastalığı düzeltmişlerdir
(7).

Hastalığın klasik şekli olan Tip-1 AE genellik-
le anne sütü kesildikten sonra başlarken, yalnızca
anne sütü ile beslenen bebeklerde görülen Tip-2 da-
ha erken dönemde başlamaktadır. Tip-2 AE olgu-
larında anne serum çinko düzeyi normal iken, anne
sütü çinko düzeyleri düşüktür (8-9). Olgumuz Tip-
1 AE ile uyumlu bulunmuştur.

AE otozomal resesif geçişlidir. Anne-baba
akrabalığı bulunan olgular bildirildiği gibi bulun-
mayan olgular da bildirilmiştir (3,10-11). Bizim ol-
gumuzda da anne-baba akrabalığı yoktu.

Çinko, yaklaşık 300 enzimin aktivitesi için
gerekli olan, DNA, RNA, protein, karbonhidrat ve
lipit sentezi ile immün sistem regülasyonunda rol
alan esansiyel bir eser elementtir. Çinko eksik-
liğinde alkalen fosfataz ve 5' nükleotidaz gibi me-
talloenzim aktivitelerinde düşme saptanmaktadır
(12-14). Bizim olgumuzda bu enzim düzeyleri nor-
malin alt sınırındaydı.

Şekil 1a. Olgunun tedavi öncesi yüzündeki lezyonların
görünümü.

Şekil 1b. Olgunun tedavi öncesi anogenital bölgesinin
görünümü.
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Serum çinko düzeyi normalin hemen altında,
klinik semptomları hafif veya atipik seyirli olgular-
da tanı koymak zordur. Böyle durumlarda çinko ab-
sorpsiyon testi yapılmalıdır. Ancak bu mümkün
değilse çinko tedavisine alınan klinik yanıt değer-
lendirilmelidir (3). Bizim olgumuzda belirgin çinko
düzeyi düşüklüğü vardı. Tedavi ile serum çinko
düzeyinde yükselme, klinik bulgularda düzelme
izlendi. Ayrıca alkalen fosfataz ve 5' nükleotidaz
enzim aktivitelerinde de artış gözlendi. Bu durum
literatürle uygunluk göstermekteydi. Serum çinko
ve alkalen fosfataz düzeyinin paralel gidişi tanı ve
tedavinin izlenmesinde gözönünde bulundurul-
malıdır.

Geçim ve Arkadaşları, 7 aylık bir erkek bebek
olguda plazma çinko düzeyini 44 mg/dl olarak sap-
tayıp, oral olarak 5 mg/kg çinko sülfat vermişlerdir.
Deri lezyonlarında belirgin iyileşmeyi tedaviden 10
gün sonra görmüşlerdir. Tedaviden 3 ay sonraki
kontrolde deri lezyonlarının yerlerinde postinfla-
matuvar hiperpigmentasyon ile plazma çinko
düzeyini 86 mg/dl saptamışlar ve günde 1mg/kg
idame doza geçmişlerdir (15). Biz günde 2 mg/kg
Zn2+ ile düzelme sağladık. Kurumlu ve arkadaşları
da 6 aylık bir erkek bebekte plazma çinko düzeyini
22 mg/dl olarak bulmuşlar ve oral olarak günde 3
kez 30 mg çinko sülfat vermişlerdir. Olgunun deri
lezyonları 2 hafta içinde düzelmiş ve dökülen
saçları da 1 ay içinde çıkmaya başlamış. Tedaviden
bir ay sonra plazma çinko seviyesi 45 mg/dl, 2. ay
sonunda 60 mg/dl, 3. ay sonunda 115 mg/dl olarak
saptanmış olup, doz 20 mg/gün'e düşürülerek taki-
be devam edilmiş ve 5. ay sonunda plazma çinko

düzeyi 110 mg/dl olarak ölçülmüştür. Daha sonra
10 mg gün idame doza geçilmiş ve bir yaşını
bitirdiğinde çinko düzeyi 90 mg/dl olarak sapta-
narak olgunun takip ve kontrolüne devam edildiği
bildirilmiştir (16). Her iki olguda da, bizim olgu-
muzda olduğu gibi çinko tedavisiyle deri lezyon-
larında hızlı bir iyileşme ve plazma çinko düze-
yinde artış görülmüştür. Oral Zn2+ (2 mg/ kg/gün)
1-2 hafta içinde bütün klinik bulguları düzeltmek-
tedir (1). Nitekim bizim olgumuzda da diyare ve
deri lezyonlarında düzelme ilk haftada görüldü.
Semptomların nüksünü önlemek için erişkin çağa
kadar çinko tedavisini sürdürmek gerekir (1).
Ancak oral çinko tedavisi ile bakır eksikliği semp-
tomlarının gelişebileceği, kan lipitleri ve immün
fonksiyon değişikliklerinin olabileceği unutulma-
malıdır (13).

Akrodermatitis enteropatika, atopik dermatit,
seboreik dermatit, mukokutanöz kandidiazis gibi
bir çok hastalıkla karışabilmesi nedeniyle yanlış
teşhis edilmekte, gerçek tedavileri gecikebilmekte
ve daha ağır komplikasyonlarla karşılaşılmaktadır.

Türk Dermatoloji literatüründe de nadir
görülmesi, tipik klinik-laboratuvar bulguları, te-
daviye verdiği dramatik yanıt ve pek çok hastalıkla
karışabilmesi nedeniyle sunmayı uygun bulduk.
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