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OzZET

’Ug akrodermatitis enteropatika vakast takdim edildi. Hastalardan ikisi bronkopnémoni,
sepsis, idrar yolu enfeksiyonu nedeni ile ldii, birisi iodohydroxyquinoline tedavisi ile 7 giin
sonra tamamen iyilesti. Enfeksiyon, asit-baz veya elektrolit bozukluklarinin zamaninda
diizeltilebildigi akrodermatitis enteropatikali hastalarda hydroxy-quincline bilegikleri ile

6liim oraninin azaltilabilecegi kanisina varildi.

GIRIS:

Akrodermatitis enteropatika simet-

rik deri lezyonlari, gastrointestinal bo-
zukluklar, sag dékiilmesi ile seyreden bir
hastaliktir. Ik defa 1942 yilinda Dan-
bolt ve Closs tarafindan tarif edilmis-
tir@). Genellikle ¢ocuklarda 3 hafta ile
10 yaslari arasinda, sikhikla 9-18 nci ay-
larda gérilir.

Nadir rastlanmasi ve bu giin tedavi
imkaninin bulunusu nedeni ile biz 1966-
1972 yillari arasinda Klinigimizde rastla-
digimiz 3 akrodermatitis entropatika
vak’asini takdim etmeyi ve ilgili litera-
tiiri gdzden gegirmeyi uygun bulduk.

Vak’a I. S.C. (Prot. 6091-643-966).
15 ayhk kiz gocugu, 20 giindiir ishal, 12

glindiir agiz etrafindaki ve anal bélge-
deki yaralar, sag dokiilmesi ve ates sika-
yetiyle yatirildi.

Fizik muayenede : Agirlik 7.400 gr.,
boy 76 cm., fontanel 2 x | cm. agikti,
saglar agikir sekilde ddkilmiisti, ¢ocuk
ie doniik ve etrafla ilgisizdi. Agiz mu-
kozasinda yer yer moniliasis, agiz etra-
finda, burunda ve yanaklarda kesin hu-
dutlu simetrik, eritemli, vezikilli ve
bulli cild dékintileri meveuttu (Re-
sim : 1).

Alt ekstremiteler édemli idi. El ve
ayaklarda, parmaklarda, tirnaklarin etra-
finda, anal bélgede simetrik deri lezyon-
lar1 vardi (Resim : 2). Akcigerde yaygin
krepitan raller aliniyordu.
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Resim : |

Labratuvar bulgulari : Hb 9% 7.9 gr.,
BK. 7000, total kan proteinleri 9 2.9 gr.,
albumin 9% 1.6 gr., globulin % 1.3 gr.,
idi. idrarda protid eser, dansite 1015,
mebzul epitel mevcuttu. Bogaz kiilti-
rinde pnémokok, neisseria; gaita kiil-
tiriinde nonpatojen E.coli ve kandida
albikans tesbit edildi.

Hasta uygun antibiyotik ve chlorhyd-
roxyquinoline (Entero-Vioform) Nys-
tatin (Mikostatin) ile tedaviye alindi.
Ates diismedi. Kalp yetmezligi bulgulari
ortaya giktigindan dijitalize edildi. Fakat
genel durumu diizelmiyen hasta yatti-
ginin onuncu giini eksitus oldu.

Vak’a 2. O.A. (6360-679-966). 7 ay-
Ik erkek gocugu, bir aydir agiz ve anus
etrafindaki cild yaralari, iki haftadir ishal
ve ates sikayeti ile yatirildi.
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- gerles,

Fizik muayenede : Agirhk 4.400 gr.,
boy 55 cm., fontanel 2 x 2 cm.,ates
39.5 C. derece, Nabiz 160/dak. Agizda
glossit, stomatit ile afiz ve
anus etrafinda, el ve ayak parmaklar
arasinda kesin hudutlu, vezikilli, billd,
simetrik, enfekte deri lezyonlari vardi.
El bilekleri genisti, Rosary+-idi. Akci-
ferde krepitan raller aliniyordu.

Labratuar Bulgulari : Hb. 9%, 4.3 gr.,
3K. 14.800, total kan proteinleri 9 2.9
gr., albumin 9 2 gr., globulin 9 0.9 gr.,
agizdan direk muayenede tomurcuklama
ile karakterize psédomigellum ve bol
maya hiicreleri gérildi, agizdan kiiltiir-
de kandida albikans, bogaz kiiltiiriinde
bol koliform basiller, stafilokok; gaita
kiltiriinde aerobakter aerogenez, idrar
kiltirinde 100.000 koloni proteus iire-
di. Akcigerlerde bronkopnémoni tesbit
edildi

Resim : 2



Hasta kanamisin ve penisilinle teda-
viye alindi. Entero-Vioform ve Nystatin
baglandi. Atesi diismedi, kan kiiltiiriinde
stafilokokkiis aureus tredi ve yattiginin
9 ncu giint eksitus oldu,.

Vak’a 3. M.A. (147-38-971). 4 aylik
erkek ¢ocugu, 10 giin evvel baslyan
yaralar ve ishal sikdyeti ile yatirildi. Bir
aydir saglarinin dékildiga, 7 kardeginin
bilmedikleri sebepten yalniz bir tanesinin
ishal, sa¢ dékilmesi ve benzer cild lez-
yonlari nedeni ile 8ldugi Sgrenildi.

Fizik muayenede : Agirlik 5 kg., boy
63 cm., ates 37.2 C. derece. Stomatit,
agiz ve anus etrafinda, ekstremitelerde,
vezikdlld, billt, simetrik lezyonlar tes-
bit edildi. Saclar seyrekti (Resim : 3-4).

Resim: 3

Labratuvar Bulgulari : Hb. 9 8.1 gr,,
BK. 9400, agizdan kiltiirde kandida al-

bikans; bogaz kiiltiiriinde beta hemolitik
streptekok, pnémokok, neisseria; gaita
kiltiriinde E.Coli iiredi.

Hasta Entero-Vioform ve Nystatin
ile tedaviye alindi. Tedavinin dérdiincii
giiniinden basliyarak cild lezyonlarinda
kabuklanma gériildi. Nihayet deri lez-
yonlari tamamen iyilesti, cildde skar
veya atrofi yoktu. Yattifinin yedinci
glini sifa ile taburcu edildi.

TARTISMA:

Akrodermatitis enteropatikada deri
lezyonlari vak’alarimizda da oldugu gibi
agiz ve anus gevresini, ekstremiteleri
tutar, simetriktir. Agiz etrafindaki lez-
yonlar alt dudak yanak ve géz kapakla-
rini, anus etrafindakiler ise gluteal bél-
geleri igine alabilir. Ekstremitelerde ge-
nellikle distal kisimlari seger. Diz, dirsek
ve bileklerde, 6zellikle el ve ayak par-
maklari arasinda, tirnaklarin etrafinda
goriiliir, bazan tirnak bozukluklarina hat-
t& tirnagin kaybina yol agabilir. Deri
lezyonlari eritematdz, veizkiillii ve biill
dokiintiiler seklindedir ve cogunlukla
hastahigin ilk ortaya ¢ikan bulgusudur.
Dékiintiiler pastil halini alabilir, iyiles-
meye baslayinca kurur ve kabuklanir,
sonradan cildde skar veya atrofi birak-
mazlar(, -

ishal vak’a I'de oldugu gibi bazan
dékiintiilerden &nce baglar. Gaita sulu,
bol, fena kokulu ve yesil renklidir, yag-
lidir. Kronik ishal malobsorpsiyon ve
gelisme geriligine yol agabilir.

Sag dokiilmesi (alopesi) sik rastlanan
bir bulgudur (Resim : 3), bazi vak’alarda
totaldir. Kaglari ve kirpikleri de icine
alabilir. Remisyonda saglar yeniden ¢i-
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Resim ; 4

kar. Ozellikle hastaligin aktif devrinde
mental apati, irritabilite, sizold tipte
ruhi bozukluklar, fototobi, konjonktivit
dikkati ¢ekebilir.

Son yillarda yayinlanan vak’a sayisinin
artmasina ragmen hastaliin etiyopato-
genezi hald karanliktir. Biz hastalarimiz-
dan yalniz bir tanesinde (vak’a 3) ailede
benzer hastalik hikayesine rastladik.
Yayinlanan vak’alarin % 65 i familyaldir.
Hastaligin otozomal resessif gecisli ol-
dugu disinilmektedir. Anne siitiinde
bulunan ve barsaklardaki absorpsiyon bo-
zuklugunu diizelten bir enzimin noksan-
hig1 veya inek siitiinde bulunan toksik bir
maddenin varhgi®, moniliasis®, giar-
diasis®’6'?, pankreas fonksiyonlarindaki
(1’89’10°11) veya doymamis yag ‘asitlerinin
yapisindaki bir bozukluk@? etiyolojide
suglandirilmstir.

Her ii¢ vak’amizda da oldugu gibi
gaitadan ve deri lezyonlarindan kandida
albikans tiretilebilir. Hattd bir zamanlar
kandida albikans hastaligin primer se-
bebi olarak disiiniilmiis® tedavide Nys-
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tatin kullanilmigtir(13). Fakat Wray, Giin-
alp ve Bertan’in da gosterdikleri gibi
Nystatin yalniz kandida albicans enfek-
siyonunu diizeltmekte fakat esas hasta-
ligin seyrini degistirmemektedird,

Akrodermatitis enteropatika remis-
yon ve ekraserbasyonlarla seyreden bir
hastaliktir. Spontan ve kisa streli remis-
yonlar disinda menarsta ve pubertede
iyilesen vak’alar vardir®14'15), Hamile-
likte ve araya giren enfeksiyonlarda, has-
talarimizda oldugu gibi solunum sistemi
enfeksiyonlarinda ekzaserbasyonlar gé-
riilebilir@#'16), ’

Akrodermatitis enteropatikada te-
davi 1953 yilina kadar genellikle basari-
sizdi. Antispru diyet insan siitiiyle bes-
lemek, antiprotozoan ilaglar, tymol, ste-
roidler, insulin, tiroid hormonu denen-
mis ve hattd iyi sonuglar alindigi bildi-
rilmisse de(4’1718'19), hastahigin tabii seyri
iyilesme ve alevlenmelerle beraber gitti-
ginden alinan sonuglar hakkinda olumlu
yorum yapmak pek gligtiir.

Bu giin icin tedavide kullanilan ilag



halojenli 8-hydroxy-quinoline bilesikleri-
dir (Diodoquin, Entero-Vioform veya
Sterosan). Diodoquin (Diiodohyrdoxy-
quinoline) ilk defa Schiovitz tarafindan
kullamlmigtir. 1953 te Dillaha ve arkadas-
“lari_oral yolla tedaviden fevkalade iyi
soﬂd{ailpdlglhi bildirilmiglerdir@o. Dii-
odoquiﬁf‘b’érsaklardan gok az absorbe
olur, t;es‘ir'mekanizmaSI bilinmemekte-
dir. Fakat gastro-intestinal kanalda lokal
olarak antibakteriyel  ve antiparazitik
etki gosterdigi disiiniilmektedir®, Yiik-
sek doz kullanilirsa optik atrofi yapabilir.
Normal dozda iki yildan daha fazla siire
kullanildigi vak’alarda bile toksik tesirine
rastlanmamistir. Yalniz bir vak’ada yay-
gin Gritiker ve 8liim rapor edilmigse de
bunun ilagtan ¢ok primer hastalik ile

ilgili oldugu diistiniilmektedir@y,

iodochlorohydroxyquinoline de Diio-
dohydroxyquin kadar tesirlidir®. Schlo-
vitz iki haftalik tedavi ile biitiin vak’alar-
da ishal, deri lezyonlari, huzursuzluk ve
istahsizligin dizeldigini ve saglarin yeni-
den giktigint bildirmistir. Bloom iligla
alinacak sonuglar igin Schlovitz kadar
iyimser degildir®. Hattd yiiksek doz
Diiodoquinin’e cevap vermeyen vak’alar
da yayinlanmistir'1218'19), Bununla bera-
ber ishali artiran araya giren enfeksiyon-
larin, asit baz, elektrolit dengesi bozuk-
luklarinin zamaninda diizeltilebildigi va-
k’alarda halojenli 8-hydroxyquinoline bi-
lesikleri ile akrodermatitis enterapati-
kadan &lim oraninin bir hayli azaltila-
bilecegi kanisindayiz.

SUMMARY

~ Acrodermatitis Enterépathica

Three cases of acrodermatitis enteropatica presented. Two of the patients died because of
bronkopneumonia, septisemia, urinary tract infection one recovered within 7 days after
iodochiorhydroxyquinolinetreatment. It is suggested that hydroxyquinoline treatment will

reduce the mortality in acrodermatitis enteropathica if infections, asid-base or electrolyte

imbalance treated properly.
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