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What is your diagnosis?

Tanınız nedir?
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Yirmi bir yaşındaki kadın hasta polikliniğimize yüz ve 
gövde sol yarısı ile sol kolda kırmızı döküntü şikayeti 
ile başvurdu. Hastanın doğumda sol meme üst 
kısmında bu döküntülerinin olduğu, yaşla birlikte çene, 
yüz sol yarısı ve sol kola da yayıldığı öğrenildi. Ayrıca 
yaşla lezyon üzerinde kırmızı kabarıklıkların oluştuğu 
öğrenildi. Özgeçmiş ve soygeçmişinde özellik yoktu. 
Hastanın ilaç kullanım öyküsü yoktu. Dermatolojik 
muayenede hastanın sol yanak, çene sol yanı, boyun 
sol yarısı, sol meme ve sol kol ön yüzünde pempe 
telenjiektatik maküler lezyonların birleşmesinden 
oluşan yama tarzı lezyon, meme üzerindeki lezyonda 
dağınık yerleşimli çok sayıda cherry anjiom benzeri 
papüller ve bu papüllerin çevresinde soluk renkli halolar 
saptandı (Resim 1, 2). Hastanın rutin laboratuvar 
testleri ve hormon profili normaldi. Lezyondan alınan 
alınan punch biopsinin histopatolojik incelemesinde 
papiller dermiste bazıları eritrositlerle dolu çok sayıda 
telenjektatik damarlar saptandı (Resim 3). Östrojen ve 
protesteron reseptörü negatifti.
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Resim 1. Sol yanak, çene sol yanı, boyun sol yarısında pempe 
telenjiektatik maküler lezyonlar 
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Bir önceki sayıda yer alan olgunun tanısı

Tanı: Akrodermatitis dismetabolika

Propionik asidemi, organik asidemi grubunda yer alan biotin bağımlı propionil koA karboksilaz enziminin defekti sonucu ortaya çıkan 
otozomal resesif geçişli bir hastalıktır. Akut atak döneminde organik asit birikimine bağlı metabolik asidoz, kemik iliği depresyonuna bağlı 
trombositopeni, anemi ve lökopeni görülür. İdrarda propionik asit metabolitlerinin artması veya genetik testler ile tanı konur1. Organik 
asidemilerde proteinden kısıtlı diyet tedavinin merkezini oluşturur. Protein kısıtlanması uygulanan bu olgularda esansiyel aminoasit eksiklikleri 
görülebilir. İyatrojenik esansiyel aminoasit eksikliğine bağlı gelişen, akrodermatitis enteropatikaya benzer bu döküntüye akrodermatitis 
dismetabolika adı verilmiştir2. Yapılan çalışmalarda akrodermatitis enteropatika da çinko düzeyi düşük saptanırken organik asidemilerde 
özellikle izolösin aminoasitinin düşük olduğu, çinko düzeyinin normal olduğu belirlenmiştir2,3. Bizim olgumuzda da çinko serumu 84 μg/
dL (75-120 μg/dL) olarak, normal sınırlarda saptandı. Yine yapılan çalışmalarda propionik asidemi dışında tedavisinde protien kısıtlanması 
uygulanan diğer organik asidemi grubundaki, metilmalonik asidemi, MSUD, glutarik asidemide de benzer deri lezyonları görülmüştür2,3. 
Bu yayınlarda dikkati çeken kantitatif kan amino asit analizinde diğer esansiyel amino asitlerin yanında, özellikle izolösinin çok düşük 
saptanmış olmasıdır. Sonuç olarak akrodermatitis dismetabolika bulguları ile karşımıza gelen bu olgular doğal besinlerle alınan protein 
miktarı artırılarak ve izolösin takviyesi ile hızla tedavi edilebilir3,4. 
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Resim 2. Sol meme üzerindeki lezyonda dağınık yerleşimli çok 
sayıda cherry anjiom benzeri papüller ve bu papüllerin çevresinde 
soluk renkli halolar 

Resim 3. Papiller dermiste bazıları eritrositlerle dolu telenjektatik 
damarlar (H&Ex100)


