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Bir Akrodermatitis Enteropatika Olgusu
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OZET

Akrodermatitis enteropatika ¢inko eksikligi ile sonuglanan,
otozomal resesif kalitim gOsteren nadir bir hastaliktir.
Cinkonun intestinal emiliminin bozulmast sonucu ¢inko
eksikligi olusmaktadir. Cinko eksikligi nedeni ile periorifisyal
dermatit, diyare, alopesi ve gelisme geriligi olusur. Deri
bulgulari genellikle periorifisyal ve akral alanlarda egzematize,
psoriasiform, biilléz ve pistiiler lezyonlar seklinde goriliir.
Klinik bulgular anne sttt kesildikten dort ila altt hafta sonra
veya anne siti almayan bebeklerde dogumdan sonra goriliir.
Sistemik cinko destegi ile klinik bulgular hizlica dizelir. Klinik
benzerlikleri ve nadir gorilmesi nedeniyle bircok farkl
dermatoz ile karisabilen ve zaman zaman tanisi atlanabilen bu
hastalik  tanist  geciktiginde morbiditelerin ~ gbrillmesinin
yaninda Gliimciil seyredebilir. Burada alt1 aylik akrodermatitis
enteropatika olgusunu nadir goriilmesi ve &gretici olmasi
nedeniyle sunmay1 amacladik.

Anahtar Kelimeler: Akrodermatitis enteropatika, c¢inko
eksikligi, periorifisyal dermatit

Giris

Akrodermatitis enteropatika (AE) ilk olarak Brandt
tarafindan 1936 yilinda tanimlanmis ve Danbolt
tarafindan isimlendirilmistir (1). AE siddetli ¢inko
eksikligi ile sonuclanan otozomal resesif bir hastaliktir.
Cinko eksikligi duodenum ve jejunumdan ¢inko
emilimindeki bir defekt sebebi ile ortaya cikar. Cinko
metal enzimlerinde gerekli bir ko-enzimdir. Gen
diizenleyici proteinlerin 6énemli bir yapisal bilesenidir
ve reglilasyonda fonksiyona sahiptir. Sonug olarak agir
¢inko eksikliginde birden fazla belirti ve semptom
olusur (2). Hastalik karakteristik olarak periorifisyal ve
akral alanlarda egzematize, psoriasiform, pustiler,
bulléz kutanéz lezyonlar ile beraber kronik diyare,
paronisi, alopesi ve gelisme geriligi ile seyreder. Klinik
bulgular anne siitii kesildikten dért ila altt hafta sonra
veya anne siitli almayan bebeklerde dogumdan sonra
goriliir. Hasta tedavisiz kaldiginda prognozu kétilesir
ve Olumle sonuclanabilir (1,3). Konjenital AE
prevalanst yaklagtk olarak 1/500,000 dir (4). Biz
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burada altt aylik tipik bir AE olgusunu bir ¢ok farkli
dermatozla karigabilecegi icin ve nadir gorilmesi
nedeniyle akilda tutulmast amaciyla sunmayr uygun

gordiik.

Olgu Sunumu

Poliklinigimize altt aylik erkek bebek viicudundaki
yaralar nedeniyle getirildi. Opykiisiinde {ic aydir
sikayetlerinin =~ oldugu, sikayetlerinin anne  siti
kesildikten bir ay sonra bagladigi Ogrenildi. Hasta
normal dogum ile diinyaya gelmisti ve kilo alimi iyiydi.
Anne baba akraba degildi. Hastanin bilinen bagka bir
hastaligi yoktu. Ailede AE 6ykiisi yoktu. Hastanin
yaralart icin doktorlar tarafindan diaper dermatit,
psoriazis, atopik dermatit, seboreik dermatit tanilariyla
topikal steroid ve topikal antifungal tedaviler
verilmisti. ~ Ancak  hastanin  deri  lezyonlart
iyilesmemisti. Sistemik muayenesi dogal olan hastanin
dermatolojik muayenesinde ylzde yanaklarda ve
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Resim 1. Yuzde perioral alanda, ellerde ve genital alanda
eritemli skuamlt keskin stnurl plaklar

perioral  alanlarda,  genital  alanda,  uyluk
proksimallerinde, ellerde ve ayaklarda tizerinde yer yer
pustillerin  oldugu eritemli skuamli keskin sinirh
plaklar gorildd (Resim 1). Hastada diyare, alopesi ve
gelisme geriligi yoktu.

Laboratuvar incelemede hemogram, sedimentasyon,
ve biyokimyasal degetler normal sinirlardaydr. Tedavi
oncesinde bakilan serum ¢inko diizeyi: 0.64 ug/ml (7-
13) élculdii. Hastanin uylugundan deri punch biyopsi
yapildi.  Yapilan histopatolojik  degerlendirmede
konfluent parakeratoz ve ortokeratoz, vezikiilasyon
yatusira epidermiste spongioz, vakuoler dejeneresyon
ve dermis hafif perivaskiler inflamasyon izlendi.
Hastaya klinik ve laboratuvar bulgulariyla AE tanist
konuldu. Hastaya 3 mg/kg/giin oral cinko sulfat
tedavisi baglandi, bir hafta sonra viicuttaki lezyonlarin
buyik cogunlugu soluklastt ve kayboldu (Resim 2).
Hasta yakinlarina ¢inko tedavisinin 6mir boyunca
stirmesi gerektigi anlatildi. Hasta takibe alindi.

Tartigma

Cinko tim hiicrelerin diizgiin isleyisi icin gerekli bir
eser elementtir. Protein, karbonhidrat ile A
vitamininin = metabolizmasinda  6nemli  bir  rol
oynamaktadir. Alkalen fosfataz, alkol dehidrogenaz,
RNA polimeraz ve sayisiz sindirim enziminin
kofaktoridir. Cinko eksikligi kalitsal veya kazanilmis
olabilir. Anne siti ¢inko eksikligi, 6zel parenteral
beslenme, Crohn hastaligi, ¢Olyak hastaligt gibi
malabsorbsiyon ~ sendromlar,  alkolizm,  disik
kalsiyum diyeti, fitat diyeti ve kwashiorkor gibi bir ¢cok
neden kazamlmis ¢inko eksikligine yol agabilir (2-3).

Cinkonun kalitsal eksikligi klasik olarak akrodermatitis
enteropatika  olarak bilinir. 8q24.3 kromozomu
tzerindeki SLC39A4 (solution carrier family 39
member 4) geninin otozomal resesif mutasyonu ile
meydana gelir. SLC39A4 geni ¢inko tasiyict protein
ZIP44  kodlar.  Olgumuzda  genetik  analiz
yapilamamistr. Hastalik anne siitii kesildikten kisa bir
stire sonra gelisir. Emzirilen bebeklerde semptomlarin
gecikmeli olarak ortaya ¢ikmasi, insan sttindeki

Resim 1. Yiizde perioral alanda, ellerde ve genital alanda
eritemli skuamlt keskin stnirh plaklar

cinkonun  si@ir  siitine  kiyasla daha  yiksek
biyoyararlanimi  ile aciklanmaktadir (5). Kalitsal
akrodermatitis enteropatikada serum ¢inko seviyesi
normalden disik bulunur. Ancak tim olgularin
yaklastk %30’unda normal veya ylksek serum ¢inko
seviyeleri gozlenmistir. Bu nedenle serum ¢inko
diizeyi ¢inkonun gergek biyoyararlanimini gdstermez.
Albumine bagli serum c¢inko formu dustikse serum
cinko seviyesi normal dahi olsa ¢inko eksikliginin
klinik bulgulart olusur. AE tamusi 6ncelikle klinik
bulgularla konur ve distk serum cinko seviyesi ile
dogrulanir. Bununla birlikte serum ¢inko diizeyi
normalse bile karakteristik klinik bulgular ve ¢inko
destegine hizhi yamtla tani konulabilir. Literatiirde
anne siiti ile beslenen bir olguda normal serum ¢inko
seviyesi bildirilmistir (1). Hastamizda serum ¢inko
dizeyi normalden dusik degerde bulunmustur.
AFE’nin klinik bulgulart 3 temel belirtiden olusur;
periorifisyal dermatit, alopesi ve diyare. Bu klinik triad
olgularin yalnizca % 20 sinde gorilir. Hastalik
perioral, anogenital ve akral bolgelerde yer alan
simetrik eritemli, skuaméz, egzematize lezyonlarla,
bazen de vezikilobillsz veya pistiler lezyonlatla
baslar. Deri lezyonlarinin siddeti degiskendir. Tedavi
edilmeyen olgularla deri lezyonlart eroziv hale gelir ve
zamanla gbz, burun ve kulak ¢evresine, boyun, karin,
sirt ve kastklara yayilir. Bazt durumlarda deri lezyonlar
psoriasiform gorunebilir.
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Resim 2. Bir haftalik oral ¢inko tedavisi sonrasindaki
gorinim

Daginik alopesi, kirpik ve kas kaybi, glossit, gingivit,
stomatit, onikodistrofi, onikoliz ve pakionisi
gorilebilen diger deri ve mukoza bulgularidir. Diyare
bazen aralikli olarak g6rilir, bazi hastalarda ise hi¢
gOrilmeyebilir.  Diyaresi olan ¢ocuklarda genel
sistemik sikayetler, sinitlilik, uyusukluk, depresyon ve
anoreksiya gibi néropsikolojik rahatsizliklar, biyiime
geriligi, kilo kaybi, anemi ve oftalmik tutulum
gorilebilir. Sekonder bakteriyel enfeksiyonlar veya
kandidiyazis yaygin gorilir ve béylece klinik tabloyu
degistirebilirler. Dolayistyla literatiirde tanimlanan
AF’deki klinik bulgular taniyt zorlagtiran genis bir
yelpazeyi kapsar (1,2,4). Hastamizda yalnizca deri
bulgulart mevcuttu, hastaligin diger bulgulart tespit
edilmedi.

Literatiirde inek siitli proteini alletjisi olan bir hastaya
benzer deti bulgulart nedeniyle AE tanisi konulmus ve
¢inko destegi verilmistir. Besin alletjileri kronik diyare
nedeniyle hafif ¢inko eksikligine sebep olabilir, bu
durumda AE benzeri klinik gériintim olugabilir (6).
Bizim olgumuz da atopik dermatit, psoriazis, seboreik
dermatit, diaper dermatiti, kandidiyazis tanilariyla
degetlendirilip uzun topikal kortikosteroid,
emolyenler ve topikal antifungaller ile tedavi edilmeye
calistimustir. Hastaligin bu dermatozlar ile benzerligi
taninin gecikmesine ve lezyonlarin yayilmasina sebep
olmustur. Atopik dermatit bebeklik déneminden
itibaren gorilebilen, 6zellikle yiiz ve fleksural alanlar

sure

Resim 2. Bir haftalik oral ¢inko tedavisi sonrasindaki
6riniim

basta olmak tlzere tim vicutta eritemli papil ve
plaklar ile seyreden ¢ok kasintili bir deri hastaligidur.
Bez bélgesi tutulumu nadirdir.  Seboreik dermatitli
bebeklerde saglt deri, yiiz ve bez bolgesinde sart yaglh
eritemli skuamli plaklar go6rilir. Lezyonlar tim
vilcutta yaygin olarak goriilebilir. Psoriazis de bebeklik
déneminde nadir olmayarak gorilen bir deri
hastaligidir. Genellikle seboreik dermatit gibi sach
deri, yiiz ve bez bélgesi tutulumu olur ancak lezyonlar
keskin sinirll ve canli eritemlidir (7). Olgumuzda
atopik dermatiti dustindirecek deri kurulugu ve
kaginti yoktu, seboreik dermatit benzeri sart yagh
skuamlar ve fleksural alanlarda tutulum yoktu,
lezyonlarin tutulum alanlart AE icin tipikti. Hasta
topikal steroid ve antifungal tedavilerden fayda
gormemisti. Bu nedenle diger hastaliklar ekarte
edilerek AE disuntlda.

AE tedavisinde 3-5 mg/kg/gtin cinko takviyesi yapilir.
Tedavi ile basart orani % 100'dar. AE, tim yasam
boyunca tedavi edilmeli ve izlenmelidir. Aksine,
takviye gecikirse, tipik olarak alopesi ve gelisme
geriligi gelisir. Tedavi edilmezse, AE genellikle
olimciildir (3,5). Inek sitiyle beslenenlerde veya
anne sutiindeki distik ¢inko diizeyine bagl olarak
gorilen gegici ¢inko eksikliginde ise disik doz (1-2
mg/kg/gun) seklinde tedavi verilip, farkli gidalatla
beslenmeye  baslandiginda  tedavinin ~ devam
ettirilmesine gerek duyulmayacaktir (8). Hastamiza 3
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mg/kg/gln oral cinko tedavisi basland: ve tedaviye
hizlt yanit alindr.

AE  tanist  klinik, histopatolojik ve laboratuvar
bulgulariyla konulur. Serum ¢inko dizeyinin 50 mg/dl
alinda olmasi AE gostergesidir ancak sart degildir.
Laboratuvar testlerinin yararli olmasina ragmen
stiphelenilen olgularda cinko tedavisine alinan klinik
yanit tant icin altin standart kabul edilir (4).

Sonu¢ olarak akrodermatitis enteropatika nadir
goriilen bir durumdur. Dermatoloji pratiginde stk
gorilen hastaliklar ile klinik benzerlikleri taniy:
geciktirebilir  ve  yanls, gereksiz  tedavilerin
kullanilmasina sebep olabilir. Bebeklerde anne sttii
kesildikten doért ile altt hafta sonra ylzde, genital
bélgede ve akral alanlarda eritemli, erozif, pustiler,
vezikiller veya psoriasiform lezyonlarin olusmast
halinde AE ayirict tanida dustinilmeli ve tantya
yonelik tetkikler yapilmalidir.
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