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Ozet 
Akrodermatit1s enteropat1ka, otozomal resesif ge~1~h, ~1nko em1lim ve metabohzmas~nda 
bozukluk sonucu geh~en nad1r blr hastahkt1r. Klin1k olarak; gastrointestinal rahats1zhk, gdz 
~nfeks1yonlan, gel1~me genii~ ! , alopes1, vez1kulobulloz ve psonaz1s benzeri dermatlt 1le 
karaktenzedir. Bu makalede, khnlk ve laboratuvar bulgulan ile akrodermat1t1s enteropat1ka 
tan1s1 konan ve ~1nko tedav1s1ne h1zh yamt veren b1r olgu sunulmaktadlr. 

Anahtar Kehmeler: Akrodermatitis; ~inko; eksiklik. 

Abstract 
AcrodermatitiS ent eropath1ca IS a rare disorder of ZinC absorpt1on and metabolism whiCh IS 
1nhented autosomal recess1vely. This cond1t1on IS charactenzed by gastro1ntestmal disturbances, 
eye mfect1ons, growth fa1 lure, alopeCia, vesiCulobullous and psonas1form dermatitis m clinically. 
We reported a case who was diagnosed by cl1mcal and laboratory find~ngs as acrodermatitiS 
enteropathica and responded to zmc supplementation dramatiCally. 
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Akrodermatitis Enteropalika 

Giri~ 

Akrodermatitis enteropatika (AE); otozomal resesif ge9i~ 
gosteren, di.inyamn her yermde goriilebilen, rrk ve cinsiyet 
aynm1 gostermeyen, nadir bir hastahkhr. insidans1 
1/500.000 olarak bildirilmektedir (!). AE' h hastalarda 
9inko emilimi bozuktur. Normal bireylerde emilim oram 
%27-65 iken, bu hastalarda %2-3 civanndad1r. <;inko 
ta;nyici protein hZip4 'ii kodlayan, 8q24 lokalizasyonunda 
yerle~mi~ 9inko transporter geni SLC39A4'de defekt 
tespit edilmi~tir. Bebek anne siitiinden kesildikten 4-6 
hafta sonra veya anne siitii almayan bebeklerde dogumdan 
sonra belirtiler ortaya 91kmaya ba~lar. Apati ve geli~me 
geriligi; dermatit, diyare ve alopesi ii9liisiine e~lik edebilir. 
Dogru tedavi uygulanmadigmda prognoz kotiidiir, 4-5 y1l 
iyinde oliimJe sonuylanabilir (1-3). 

Olgu 
Bir ya~mda erkek bebek; yiiz, boyun, ense, genital bolge, 
el ve ayaklardaki yaralar, i~tahs1zhk ve ishal yakmmasiyla 
poliklinigimize ba~vurdu. Oykiisi.inde 8 aydrr ~ikayetlerinin 
oldugu, ~ikayetlerinin anne siitii kesildikten 1 ay sonra 
ba~ladigi, yaralar i9in topikal antifungaller ile topikal 
antibiyotikler kullamldigi ve bunlara yamt almamadigi 
ogrenildi . bz ve soy geymi~inin sorgulamasmdan anne 
ve babasmm 3. dereceden akraba olduklan, sag!Ikh annenin 
miadmda 3. 90cugu oldugu, diger karde~lerinin saghkh 
olduklan ogrenildi. Yap1lan sisternik muayenede orafarenks 
ve tonsillerde hiperemi, postnazal piiriilan akmtJ ve ate~ 
yiiksekligi saptand1. 

Dermatolojik muayenesinde; perioral bolge, boyun, ense, 
anogenital bolge, sakral bolge, her iki kolun fleksor 
yiiziinde, dizlerde, el ve ayaklarda eritemli, yer yer 
vezikiilobiilloz, yer yer de sulantJh erode ve kurutlu 
lezyonlar; oral mukozada glossit ve stomatit; sa9h deride 
iizerinde velliis tipi kil geli~irni olan alopesi totalis ile goz 
kapaklannda eritemli kurutlu lezyonlar ve piiriilan akmtJ 
saptand1 (Resim Ia ve lb). 

Laboratuvar incelemelerinde; glukoz, iire, kreatinin, AST, 
ALT, bilirubinler normal smrrlardayd1. Tam kan saylflllllda; 
hemoglobin: 10 gr/dl, beyaz kiire: 17760/ mm3, 
sedimentasyon: 46 mm/saat (3-20), CRP: 12,9 ng/dl (0-
6) olarak olyiildii. Pediatri boliimii ile konsiilte edilen 
hastadan idrar kiiltiirii, kan kiiltiirii, gaita kiiltiirii 
gonderildikten hemen sonra ampisilin sulbaktam 4x200 
mg iv ba~land1. Goz kapaklanndaki piiriilan akmt1 
nedeniyle goz boliimii tarafmdan degerlendirilen hastada 
bakteriyel konjunktivit dii~iiniildii ve topikal tedavi 

onerildi. Alman kiiltiirlerde iireme olmad1. Sistemik 
antibiyotik tedavisinin 2. giiniinde ate~ dii~tii; tedavi bir 
haftaya tamarnlanarak kesildi. Tedavi oncesi serum 9inko 
diizeyi: 87 ig (120-240), alkalen fosfataz: 53 DIL (50-
165), albumin: 3,1 g/dl (3,5-4,8) idi. Serum aminoasit 
diizeyinde ve idrar organik asit analizinde herhangi bir 
anormallik tespit edilmedi. Deri lezyonlanmn 
potasyumhidroksit muayenesinde mantar elemam tespit 
edilmedi. Bacaktaki lezyondan alman deri biyopsisinde 
hiperkeratoz, graniiler tabakada belirginle~me, bazal hiicre 
hasan ve yiizeyel dermi ste pigment inkontinans1 gibi 
nonspesfik deri biyopsisi bulgulan mevcuttu. 

Olgurnuza giinde iki kez oral olarak 2 mg/kg/giin dozunda 
elementer 9inko ba~land1. <;inko tedavisinin ikinci 
haftasmda diyare ve deri lezyonlannda dramatik ~ekilde 
gerileme gozlendi (Resim lc ve ld). Aym doz da 9inko 
tedavisine devam edilmesi ve ayhk periyotlar halinde 
kontrole getirilmesi onerilerek basta taburcu edildi. 
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Resim 1 . Akrodermatitis enteropatika tan1s1 alan olgunun tedavi oncesinde yi.iz (a), diz, kas1k ve genital bolgesinin 
(b) gori.ini.imi.i ve tedavi sonrasmda yi.iz (c), diz, kas1k ve genital bolgesinin (d) gori.ini.imi.i. 

526 Erciyes T1p Dergisi (Erciyes Medical Journal) 2009;Supplement 1:524-528 



Akrodermatitis Enteropatika 

Tartt~ma 

Otozomal resesif ge9i~li kalttlmsal bir hastahk olan AE' da 
9inko emiliminde lasmi bozukluk vardrr. Perioral, perianal 
bolgelerde ve distal ekstremitelerde yerle~mi~ dermatit, 
alopesi, geli~me geriligi ve kronik diyare ile kendini 
gosterir. Lezyonlar ba~langH;ta kuru, kepekli, egzamatoz 
plaklar ~eklindedir. Zamanla tiim lezyonlar vezikiilobtilloz, 
piisttiler ve eroziv ozellik kazamr. Kronik olgularda 
hiperkeratoz ve psoriazise benzer lezyonlar olu~ur. 
Konjunktivit, blefarit, fotofobi, glossit, i~tahstzltk, anemi, 
tlmak anomalisi, bakteri ve kandida enfeksiyonlan goriiliir. 
Steatore, karbonhidrat intoleranst ve 9inko eksikligi sonucu 
geli~me geriligi ve adolesan donemde erkeklerde 
hipogonadizm belirginle$ir (1-4). Olgurnuzda da akral ve 
periorifisyel dermatit, alopesi ve diyare klasik triadt ile 
konjunktivit, glossit, anemi ve geli~me geriligi mevcuttu. 

AE otozomal resesif ge9i~lidir. Anne-baba akrabahgt 
bulunan olgular bildirildigi gibi bulunmayan olgularda 
bildirilmi~tir (5, 6). Bizirn olgurnuzda 3. dereceden anne
baba akrabahgt vard1. Ailede AE oykiisii yoktu. 

<;inko bir9ok enzimin, protein ve hormonlann aktivasyonu, 
immiin sistem ve hiicre yenilenmesi, intestinal mukozamn 
rejenerasyonu, yara iyile~mesi, epitelyal hiicrelerin ya~am 
siklusu ve saghkh bir deri ic;in esansiyel bir elementtir. 
<;inko eksikliginde alkalen fosfataz, siiperoksit dismutaz 
ve 5' ntikleotidaz gibi metalloenzim aktivitelerinde dti~me 
saptanmaktadtr. Dola~tmdaki 9inko albiimine baglandtgt 
ic;in hipoalbiiminemi durumunda 9inko seviyeleri azalacagt 
ic;in serum albumin diizeyleri de kontrol edilmelidir (1 , 
4). Olgumuzda alkalen fosfataz dtizeyi normalin alt 
smmndaydt ve hipoalbuminemi mevcuttu. 

Serum c;inko diizeyi normalin hemen altmda, klinik 
semptomlan hafifveya atipik seyirli olgularda tam koymak 
zordur. Boyle durumlarda c;inko absorpsiyon testi 
yaptlmaltdrr. Ancak bu miimkiin degilse c;inko tedavisine 
alman klinik yamt degerlendirilmelidir (3, 5). Bizim 
olgumuzda 9inko diizeyi orta derecede dti~tiktti. <;inko 
tedavisi ile klinik bulgularda belirgin dtizelme gozlendi. 
Bu durum literattir ile uygunluk gostermekteydi. 

AE; pellegra, nekrolitik migratuar eritem, epidermolizis 
biilloza, mukokutanoz kandidiyazis, Hailey-Hailey 
hastahgt, Hallopeau'nun akrodermatitis kontinuast, atopik 
dermatit, seboreik dermatit, Kwashiorkor, kistik fibrozis, 
aminoasit eksikligi tablolan gibi pek 90k hastahkla 
kan~abilmektedir (1, 2, 7, 8). Olgumuzun deri biyopsisinde 

ozgiin olmayan bulgular mevcuttu. Serum aminoasit 
diizeyi ve idrar organik asit analizi normal olarak 
degerlendirildi. Deri lezyonlanmn direk mikoz 
incelemesinde mantar elemam saptanmad1. Bu verilerle 
kan~abilecegi diger hastahklar dt~landt ve olgumuza 2 
mg/kg/giin dozunda verilen 9inko tedavis i ile ikinci 
haftada diyarede ve deri lezyonlannda belirgin dtizelme 
goriildu. 

Birc;ok enzim, protein ve hormonun aktivasyonunda, 
immiin sistemde, hiicre yenilenmesinde, intestinal 
mukozanm rejenerasyonunda ve yara iyile~mesinde 
onemli rol oynayan c;inkonun eksikligi apati, geli~me 
geriligi, diyare, dermatit ve alopesi, kilo kaybt, hiicresel 
immiin yamttaki bozukluklara bagh olarak tekrarlayan 
enfeksiyonlar, yara iyile~mesinde gecikme gibi bulgulara 
yol a9abilir. <;inko eksikliginin erken tamnmast ve 
zamanmda tedavi edilmesi c;ok onemlidir 9iinkii erken 
tam konulmaz ve tedavi edilmezse hastaltk fatal 
sonuc;lanabilir. 
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