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OZET

Akrodermatitis Entorpatika ciddi gastrointestinal ve akral cilt lezyonlarina yol agmasi nedeniyle bu
sekilde isimlendirilmis olan, ¢inko metabolizmasini etkileyen kalitsal bir bozukluktur. Bu makalede,
Akrodermatitis enteropatika teshisi konan 5 yasindaki bir hastanin klinik ve laboratuar bulgularini

sunduk.
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SUMMARY

ACRODERMATITIS ENTOROPATHICA

Acrodermatitis Entorpathica is a hereditary disorder affecting zinc metabolism, so named because of
a acral distrubution of skin lesions and the severe gastrointestinal distrubances. In this article, we
presented with clinical and laboratory findings of 5 years old girl has acrodermatitis enteropathica.
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GIRIS

Cinko (Zn), elektron transferi yapamayan,
atom agirligi 65,37 olan 2 degerlikli bir
elementtir. Ikiyiizden fazla metaloenzimin bir
komponenti olarak bulunur ve biomemb-
ranlarin yap1 ve fonksiyonunda 6nemli rol
oynar (2,3).

Akrodermatitis enteropatikanin (AE) klasik
tiradi; yeni dogan ve kiigiik ¢ocuklarda derma-
tit, diare ve alopesi olarak gozlenir. Deri lez-
yonlari, kiigiik eritematéz lezyonlar olarak,
ekstremiteler iizerinde ve viicut orifislerinin
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(ag1z, kulak, burun, goz ve perine) etrafinda
goriiliir. Daha sonra vezikiilobiill6z lezyonlara
doniiserek, sonrasinda psoriaziform bir gorii-
niis kazanirlar. Tirnaklar ve saglar dokiilebilir,
immiin sistem, 6zellikle T hiicre fonksiyonlar
bozulabilir. Glossitis, cheilitis, blefaritis, kon-
jonktivitis ve sekonder kandidiazis bulunabilir
(1,6,8,10).

AE’de tani klinik bulgular ve kronik ¢inko
eksikliginin laboratuar kanitlar1 ile konur. Kan
¢inko seviyesinin 50 pg/dl‘nin altinda olma-
styla ¢inko eksikligi kanitlanir. Bu hastalikta
prenatal tani miimkiin degildir. AE’de sag



¢inko konsantrasyonuna, sa¢ gelisiminin bo-
zulmasi dolayisiyla giivenilmez (10).

Bu makalede AE tanisi alan bir olgu nedeniyle
¢inkonun insan organizmasinda oynadig1 im-
miinolojik ve regiilator rol tartigilmistir.

OLGU SUNUMU

Olgumuz (S.G), S yasinda bir kiz ¢ocugu olup
Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi (D.U.T.F)
Cocuk Saglig1 ve Hastaliklari Anabilim Dali,
Biiyiik Cocuk Servisi’ne 1,5 yasindan itibaren
sacl deri, el ve ayak parmaklarinin ug¢larinda
ve genital bolgede olusan kabuklu kasintili
etrafi kizarik cilt lezyonlari, siirekli tekrarlayan
ishal, gozlerinde yanma ve kasinti sikayetleri
nedeniyle getirildi. Annesi 24, babasi 25
yasinda olan, aile Oykiisiinde 6nemli bir 6zellik
bulunmayan hastamiz, ii¢ kiz kardesinin en
biiyligii ve tek hasta bireydi (Resim 1).

Resim 1. Olgunun el ve ayak uglaryla genital
bolgede yerlesen kabuklu, kasinuli, etrafi
kizarik cilt lezyonlar:

Fizik muayenede; ates: 36.7°C, nabiz: 92/
dakika, solunum sayis1 20/dakika, TA 90/60
mm/Hg, agirlik 15.5 kg (%10 persantil), boy
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102 cm (%10 persantil), yasa gore boy, %90,
boya gore agirlik, %90 bulundu. Genel durumu
iyi bulunan hastanin inspeksiyonla; enjeksiyon
yerinde ekimoz, sacl deride, genital bdlgede,
el ve ayak uc¢larinda pullanma gosteren ve
etrafi hiperemik eritematéz lezyonlar, saclar
arasinda boynuzsu, saglara yapisik mikotik
lezyonlar ile gdz muayenesinde, strabismus,
konjonktivit, blefarit ve fotofobi mevcuttu.
Diger sistem muayeneleri normal bulundu.
Laboratuar analizinde; tam idrar incele-
mesinde, bol 16kosit ve bol bakteri gorildii.
Yapilan idrar kiiltir antibiograminda 100.000
koloni patojen E.coli iiredi. Tam kan
sayiminda Hb 10 gr/dl, beyaz kiire 7.200/mm?,
platelet 65.000 mm3, ESR 65 mm/h bulundu.
Periferik kan yaymasinda, %60 pargali, %4
comak, %8 monoksit, %28 lenfosit, yeterli
trombosit  sayisi,  eritrosit  morfolojisi,
mikrositer, hipokrom bulundu. Biyokimya
incelemesinde LDH 336 IU/L, ALP 169 IU/L
saptandi. Diger biyokimyasal incelemeler
normal sinirlarda bulundu. PPD menfi, ASO
1/400 TODD, CRP miisbet, PTZ: 15.9”
(%41.97’) olarak bulundu.

D.U. Fen Fakiiltesi, Kimya Béliimiinde Uni-
cam 929 Atomik Absorpsiyon Spektrofoto-
metresi ile Ol¢iilen, serum ¢inko (Zn+2) diizeyi
0.314 PPM (N: 0.5-1.2 PPM=50-120 pg/dl)
olarak ¢ok diisiik diizeylerde bulundu. Batin
USG, akciger grafisi, serum demiri ve serum
demir baglama kapasitesi, kromozom kuru-
lusu, 46 XX olarak normal bulundu. Saglardaki
lezyonlar dermatolojik muayene sonucunda
“pityriasis amantacea” olarak degerlendirildi.
Lezyonlu sahadan yapilan cilt biyopsisinde
kesitlerde, parakeratoz ve graniiler tabakasi
belirgin olarak, dermise dogru uzanan, ¢ok kat-
l1 yassi epitel ile epitel altinda, mononiikleer
iltihabi infiltrasyon izlenmekteydi (Resim 2).

Olgumuzda antimikotik ve antibakteryel teda-
viye ek olarak, 4.5 mg/kg/giin ZnSO, li¢ ay
miiddetle uygulandi, ¢inko eksikliginin labora-
tuar ve klinik bulgularin belirgin bir bigimde
iyilestigi gozlendi. Ug ay sonraki kontrolde se-
rum Zn+? diizeyi 0.314 PPM’den, 1.814
PPM’e yiikseldi.



Resim 2. Lezyonlu sahadan yapilan cilt biop-
sisinde kesitlerde, parakeratoz ve graniiler ta-
bakasi belirgin olarak, dermise dogru uzanan,
cok katly yassi epitel altinda, mono-niikleer
iltihabi infiltrasyon izlenmekteydi.

TARTISMA

Cinko eksikligi insanin hizli gelisim periyodu-
nu etkiler. Plazma c¢inko diizeyleriyle, diyetle
alinan ¢inko miktar1 arasinda yakin bir iliski
vardir. Miadinda dogan bir bebekte 140 mg
¢inko bulunur. Gelisme igin gereken ¢inko
gereksimi yaklasik 30 pg/kg/giindiir (2). Anne
stitiindeki ¢inko  whey proteinlerine bagh
olarak bulunur ve kullamlabilirligi daha fazla-
dir. Kolostrumda ¢inko yoniinden ¢ok zengin-
dir. Inek siitiinde kazeine bagli olarak bulunan
cinkonun %28’1 absorbe edilebilirken, bu oran
anne siitinde %41°dir. Bu nedenle ¢inko
metebolizmasinin kalitsal bir defekti olan AE
bebek anne siitii aldig1 siirece belirti vermez.
Klinik bulgular anne siitiinden kesilmenin
ikinci haftasi iginde goriiliir. Nitekim olgumuz-
da da semptomlar 1.5 yasinda, anne siitiinden
kesilmeyi takip eden donem ortaya ¢ikmistir
(2,4,9).

AE’de temel metabolik defekt, c¢inkonun
intestinal absorbsiyonunun azalmasi olarak
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goriiliir. GIS’den ¢inko absorpiyonu kompleks
bir siirectir. Diisiik molekiil agirlikli ¢inko
baglayan ligand (ZBL) intestinal liimende
cinko ile kompleks olusturarak, ¢inkonun
intestinal epiteliyal hiicrelerin igine gegisini
kolaylastirir (6,10).

Cinko emilimiyle ilgili olarak metallothionein
(MT: Cinko baglayan protein) hakkinda da
degisik calismalar yapilmistir. Elmes ve ark.
tarafindan yapilan bir c¢alismada rat paneth
hiicrelerinin ¢inko baglayan protein (MT) iger-
digi bildirilmistir (11).

Bahane ve ark. Paneth, hiicrelerinde ¢inko te-
davisi  sonrasinda  kaybolan  inkliizyon
cisimciklerinin varhgini elektron-mikroskobik
incelemelerde gostermislerdir (7).

AE, dermatit, alopesi, oftalmik enfeksiyonlar,
ciddi gastrointestinal bozukluklar ile karektize-
dir. Cinko eksikligi humoral ve hiicresel im-
miinitenin bozulmasina yol agar. Sekonder ve
tekrarlayic1 enfeksiyonlar siktir. Ishal, iler-
leyici malabsopsiyon, laktoz intorelans: stea-
tore ve malnutrisyon ile beraber olup
semptomlar ciddi boyutlardadir. Deri bulgulan
oral, anal ve genital sahalarla, ekstremitelerin
(6zellikle diz dirsek ve ayak bilegi) biilloz ve
piistiiler lezyonlar1 olarak ortaya ¢ikar.
Dermatolojik bulgular yag asit profilindeki
anormalliklere bagli olabilir. Cinko, Delta-6-
desaturazin (A-6-saturaz) bir kofaktorii gibi
davranir. A-6-saturaz, canli organizmada
linoleik asit ve a-linoleik asitin, uzun zincirli
metebolitlerine doniismesini  saglayan bir
enzimdir (9,10,13).

AE’nin teshisi klinik bulgular yaninda ¢inkoya
bagimli bir enzim olan ALP’in ve plazma
¢inko seviyesinin diisiik bulunmasiyla konur.
Bizim olgumuzda ALP seviyesi normal
sinirlarda olmakla beraber, AE’nin diger klinik
ve laboratuar bulgular (kan ¢inko diizeyinin
diisiikliigii, mikotik ve bakteriyel enfeksiyonlar
ile cilt, gbz ve gastrointestinal sistem bul-
gular1) mevcuttu (6).

AFE’ya spesifik patognomonik bulgu mevcut
degildir. Cilt biyopsileri genellikle nonspesifik
dermatit bulgular1 gosterir. Bizim cilt biyopsi
sonuglarimizin ~ histopatolojik  g0riiniisil,
Reichel ve ark.’nin sonug¢larindaki gibi AFE’
nin piistiiler evresine uymaktaydi (9,12). Akut
ve kronik ¢inko eksikligi malabsorbsiyon



durumlarinda, TPN sirasinda, karaciger, siro-
zunda, nefrotik sendrom gibi renal hastalikla-
rinda, psoriaziste, yaniklarda, orak hiicreli ane-
mide de olusabilir (10).

Reichel ve ark. tarafindan AIDS’li bir vakada
AE ve esansiyel yag asit defekti tanimlan-
mistir. Bu hastadaki cinko eksikligi AIDS’e
bagl nefropati dolayisiyla olusan proteiniiri ve
asiri miktarda ZBL kaybedilmesine baglan-
mistir.

AE’nin tedavisinde ilk 6nce cinko diizeyleri
hakkinda bilgi edinilmelidir. Cinko eksikligi
klinik ve laboratuar olarak teshis edildikten
sonra tedavi protokolii uygulanir. US RDA
cocuklara 5.5-6.3 mg/giin ¢inko verilmesini
onermektedir. Siipheli diyetsel ¢inko eksikli-
ginde 1 mg/kg/giin cinko 3 ay boyunca,
ornegin 4.5 mg/kg/giin ZnSO,; yemeklerden
sonra verilmelidir. 12 ila 45 gr arasindaki
masif ¢in-ko tuzlari uygulanmasiyla toksisite
olustugu bildirilmistir (2,8,10).

Sonug olarak ¢inko metabolizmasinin 6nemli
bir hastaligi olan AE bir olgu dolayisiyla tarti-
silmis olup, giincel literatiirle birlikte sunul-
mustur. Cinko eser elementler arasindaki 6ne-
mini korumaktadir. Yeni arastirmalarla AE’nin
etiyopatolojisi ortaya konabilecektir. Immiin
sistem agisindan da ¢inko arastirmaya agik bir
konudur, diisiincesi tagimaktayiz.
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