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Taniniz nedir?

What is your diagnosis?
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Yirmi bir yasindaki kadin hasta poliklinigimize yliz ve
govde sol yarisi ile sol kolda kirmizi dokintu sikayeti
ile basvurdu. Hastanin dogumda sol meme Ust
kisminda bu dékintdlerinin oldugu, yasla birlikte cene,
yuz sol yarisi ve sol kola da yayildigi 6grenildi. Ayrica
yasla lezyon Uzerinde kirmizi kabarikliklarin olustugu
égrenildi. Ozgecmis ve soygecmisinde dzellik yoktu.
Hastanin ilag kullanim &yklsi yoktu. Dermatolojik
muayenede hastanin sol yanak, ¢ene sol yani, boyun
sol yarisi, sol meme ve sol kol 6n ylzinde pempe
telenjiektatik makdiler lezyonlarin  birlesmesinden
olusan yama tarzi lezyon, meme Uzerindeki lezyonda
daginik yerlesimli cok sayida cherry anjiom benzeri
papuller ve bu papillerin ¢evresinde soluk renkli halolar
saptandi (Resim 1, 2). Hastanin rutin laboratuvar
testleri ve hormon profili normaldi. Lezyondan alinan
alinan punch biopsinin histopatolojik incelemesinde
papiller dermiste bazilar eritrositlerle dolu ¢ok sayida
telenjektatik damarlar saptandi (Resim 3). Ostrojen ve
protesteron reseptdrl negatifti.

Taniniz nedir?

Resim 1. Sol yanak, ¢ene sol yani, boyun sol yarisinda pempe
telenjiektatik makdler lezyonlar
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Resim 2. Sol meme Uzerindeki lezyonda daginik yerlesimli cok Resim 3. Papiller dermiste bazilar eritrositlerle dolu telenjektatik
sayida cherry anjiom benzeri papdller ve bu papillerin cevresinde damarlar (H&Ex100)
soluk renkli halolar

Bir dnceki sayida yer alan olgunun tanisi

Tani: Akrodermatitis dismetabolika

Propionik asidemi, organik asidemi grubunda yer alan biotin bagimii propionil koA karboksilaz enziminin defekti sonucu ortaya cikan
otozomal resesif gecisli bir hastaliktir. Akut atak déneminde organik asit birikimine bagl metabolik asidoz, kemik iligi depresyonuna bagl
trombositopeni, anemi ve I6kopeni gérdliir. idrarda propionik asit metabolitlerinin artmasi veya genetik testler ile tani konur?. Organik
asidemilerde proteinden kisith diyet tedavinin merkezini olusturur. Protein kisitlanmasi uygulanan bu olgularda esansiyel aminoasit eksiklikleri
gériilebilir. lyatrojenik esansiyel aminoasit eksikligine badl gelisen, akrodermatitis enteropatikaya benzer bu dékiintiiye akrodermatitis
dismetabolika adi verilmistir?. Yapilan ¢alismalarda akrodermatitis enteropatika da ¢inko dizeyi distk saptanirken organik asidemilerde
6zellikle izolbsin aminoasitinin dustk oldugu, ginko ddzeyinin normal oldugu belirlenmistir?.3. Bizim olgumuzda da ¢inko serumu 84 g/
dL (75-120 ug/dL) olarak, normal sinirlarda saptandl. Yine yapilan calismalarda propionik asidemi disinda tedavisinde protien kisitlanmast
uygulanan diger organik asidemi grubundaki, metilmalonik asidemi, MSUD, glutarik asidemide de benzer deri lezyonlari géralmdstdir2.3.
Bu yayinlarda dikkati ceken kantitatif kan amino asit analizinde diger esansiyel amino asitlerin yaninda, 6zellikle izolésinin ¢ok dusik
saptanmis olmasidir. Sonug olarak akrodermatitis dismetabolika bulgulari ile karsimiza gelen bu olgular dogal besinlerle alinan protein
miktari artirilarak ve izoldsin takviyesi ile hizla tedavi edilebilir3.4.
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