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Darier  hastalige  (keraiozis  [ollikiilaris)  otozomal  dominant  gegisli ve  nadir  goriilen  hir
venodermatozdur Livolojisi bilinmeven hastalikiaki defekiin epidermal sentez ve turnover mekanizmasinda
oldugu disiniilmektedir. KNlinikte: ézellikle seboreik baolgeleri titan yvagii goriniimliii papiiler lecvonlar ve
plaklar dikkati ¢eker. Tedavisinde: vitksek doz o vitamini. retinoidier,  aniibivotikler ve lokal  hakim
wveulanmakadir ki ailede tespit ettigimiz Darier hastahigi sunuldi ve konu gézden gegirildi | Turgut Ozal Tip
Merkezi Dergisi 2(1).63-68.1995/

Anahitar Kelimeler: Darier hastalig, Darier-1Uhite hastaligi kerarozis follikitlaris

Darier disease in two family

Darier's discase (keratosis follicularis) is a genodermatosis with an  auiosomal  dominanf form of
inheritance. Two sex affected equally and the disease uswally starts during chifdhood but it may appear at any
time fltiology of the disorder is wnknovwn. [U's a jamilial disorder of the epidermal svinthesis and turnover.
There is a defeet in the tonofilament-desmasomal complex. Typical clinical features are dirty. warty papules
amd parches. The lesions invelves the seborvheic areas of the hodv simetrically. There is severe itching. the
Kochner phenomenon s posiiive. In trealment of the disease: high dose vitamin A, retinoids. svstemic
antihiotics and local remedies are wsing. [Journal of Turgut Ozal Medical Center 2(1):63-68.1995]

Key Words: Daricr disease. Darier-White disease. kevaiosis follicularis

Darier hastaligi. oiozomal dominani gegigh, Cok etkili ve spesifik bir tedavisi olmayan
epidermal sentez ve turnover 'daki bozikluk sonucu  hastalikta, yiiksek doz A wvitamini, E wvitamini,
gehsen diskeratozla karakterize bir  retincidler ve antibiotikler kullantlmaktadir. Topikal
venodermatozdur'™".  Etyopatogenezi  bilinmeyen tedavide ise. antiseptik uygulamalar, keratolitikler
hastalikta  bozuklugun: tonofilaman-desmozom  kortikosteroidh kreim ve merhemler, kiikiirt ve katran
kompleksi metabolizmasinda oldugu  preparatlan faydali olmaktadir' """,

J-3.0-3

disinuimektedir

Lezyoniar, oncelikle seboreik bolgelerde ortava
cikan  kasmtth  papillerdir.  Tirnaklarda  gesith
deformasyonlar goriilebilir'™  Hastada  siddetii

OLGU 1

45 yasinda. erkek. ¢ift¢i. Evii ve 7 ¢ocugu var.
Vicudunda kasintili, agnli, iltihaplanan, kéti kokulu

kasinti olabilir. agrili ve kolay kanavan ilserier
gelisebilir™™" Koebner fenomeni pozitifliginden
doiayi. glines tsinlarn. travma ve kimyasal irritaniar
tabloyu siddetiendirir' ™"

Hastalikta ilk dikkati ¢eken histolojik degisiklik,
suprabazal bir lakin veya yank olusmasidir.
Ozellikle graniilozum ve korneum tabakalarinda
diskeratotik bir kitle olusturan, seffaf halo ile ¢evrili,
vuvariak. bazofilik korps rond'lar ve parakeratotik

kabartkliklar sikayeti ile poliklinigimize bagvuran
hastadaki lezyonlar 10 yagindan beri mevcutmus. 7
¢ocugunun 3 ' tinde (19 yasinda erkek, 17 ve 8
yaginda iki kiz) de benzer sikayetler varmis. Esi ile
birinci dereceden akraba (dayi gocuklari).
Dermatoiojik muayenede. sagh deri, yiiz, kulak ve
kulak arkaiari, gogiis, sirt, sakral bolge, bacak on
viizler1 basta olmak iizere bitiin viicutta, yagh

hiicrelere benzeyen gren'ler gorilir'™ gorinumili,  esmer, krutlu  papiler lazyonlar
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Senol ve ark.
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voruluyordu (Sekil 1), Saglt dert kulak arkalar ve
pretibial bolgedekr lezyonlar enfekte idi ve fena bir
koku vardr  Kulak arkalar masere 1di ve derm
fissurler olusmustu. Pretibial bolgede ve ayaklarin

alt-ic vizlerinde  siddetli  hiperkeratozik-verrikoz
lezyonlar dikkati ¢ekiyordu (Sekil 2) Tirnaklarda
distrofi.  urnak  uglarinda. proksimal  tirnak

kivrimlarinda ' osekilli deformasvonlar ve subungual
hiperkeratoz belirgindi. Mukozalar normal olarak
degerlendirldi - Sistemik  fizik muayene ve rutin
laboratuvar incelemelert normald

Hastanin  nterskapuler  bolgesinden — alinan
bivopside: epidermiste  hiperkeratoz. papillomatos.
akantoz. ver ver suprabazal yariklar. bu alanda nachr
akantolik — hucreler  goruldi.  Grantlozum e
parakeratotik korneum tabakasi i¢inde akantolitik-
diskeratotik hucreler (korps rond'lar ve gren'ler)
cortluyordu  Dermiste perivaskiiler kronik iltihabi
mitltrasvon meveuttu (Sekil 3)

Sekil 1. Hastanin onden gorunusu
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Sekil 2. Hastanin bacak ve avak leszyonlari

Sekil 3.
homojen bazofilik diskeratouk Kitleden olusan korps
rond'lar (ince okla isaretl) .suprabazal yarik va da
lakiin (kalin okla 1saretl) (HEx200)

tabakada seftaf halo ale goviih

Crranuler
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Hastaya ginde 2 gr. tetrasiklin (4 x 500 mg). 2
my, kolsisin (2 x 1 mg) verldi. Topik olarak

keratolitik  ¢"o5 salisthik asit + %o 10 ure) ve
antibivotik (gentamising uygulandi 15 giin sonraki
kontrolde. lezvonlarda ve  sikayetlerde  belirgin

aszalma goriildi.
Hastanin 19 vasindaki erkek ve 17 vasindaki kiz
cocuklart da muayene edildi. Babalarindaki kadar

siddetli olmamakla beraber benzer lezyonlar
meveuttu. Biopsilernn Darter hastahgi olarak rapor
edildi.

OLGU 2

38 vasinda. ev hanimm Evii 3 ¢ocuklu. Yuz,
wotis ve ellerinde 11 su dolu. bazilan iltihaph
kabarciklar sikayeti tle poliklinigimize bagvurdu. Bu
kabarciklann son bir hafta icinde gelistigi. 20
seneden bert yuz, gogus. on kollar, eller. bacaklar ve
avaklarda sari-kahverengi papiil ve plaklarm mevcut
oldugu. bu lezyonlarin yazin artu@l ve kasimdigs
ogrentldi. Kocast ile akrabahigi olmavan hastanin
babast ve 2 cocugunda da benzer deri dokuntiileri
varmis

Dermatolojik muavenede: sach deri. viiz. gogiis.
sirt. kollar. bacaklar ve avaklarda vavem olarak

vezikil ve biller goraliyordu  Eldekr lezyonlar
pustule doniasmusti.  Meme altlari ve  1nguinal
bolgelerde maserasvon ve sulantt vardr  Hastada

bullos 1lag¢ crupsivonu distnalerek 75 mg gtn
prednizolon 1.5 gr'giin eritromisin ve sulu pansuman
uvgulandl. Bu arada alinan biopsi "biilloz Darier
hastaligl” ofarak degerfendirildi. Bir hafta sonra.
veni Jezyonlar diizeldi ve eski lezyonlar belirgin hale
veldi Yuz. saglt deri. gogis. sirt. 6n kollar, el igleri
ve avak  sittlannda. bazlart sanmsic bazilan
kahverengrmst vogun paptiler lezyonlar goriliivordu
Tirnaklar ve mukozalar normal olarak
degerlendinldi

Ststemitk fizik  muavene ve rutin
tetkiklerinde bir patoloji tespit edilemed:

Hastamin 13 vagindaki kiz ve 11 vasindaki erkek
cocuklannda da daha hafif olmak zere benzer
leszvonlar vardi

Hasta. 100000 U gin vitamin A ve topikal
retinotk asit verilerck taburcu edildi [ ay sonraki
kontrolde lezvonlarda hafif bar duzelme gorildin.

laboratuvar

TARTISMA

Darier hastaligy nadir goriilen bir genodermatorz.
olup  kahum  bicimi  otozomal  dominanttir
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Keratinizasyon zincirindeki bir defekt sonucu olusan
ve oncelikle seboreik bolgelere yerlesen diskeratotik
papiillerle karakterizedir'™. Hastalarimizin  birden
fazla cocugunda hastah@in gorilmesi kahtim sekh
ile uyum gostermektedir.

Keratozis follikalaris adi, kismen dogru bir
adlancdirmadir. ¢inkii gelisen papiillerin  mutlaka
folikiiler olmasi sart degildir'~". Hastalarinuzda el igi
ve ayak tabanlarinda hem de olduk¢a siddetli
hipertrofik-verritkoz lezyonlar goriilmesi bu agidan
dikkate deger.

Hastahgn esas lezyonu yagh goriiniimli papuller
ve bunlann olusturdugu plakiardir. Fakat bazen
vezikill ve biller de gelisebilir. Tipik histolojik
goriiniim olan suprabazal lakiin' in geniglemesiyle
vezikil ve bl olusumu beklenen bir gelismedir.
Sundugumuz ikinci hastada bu durum belirgin olarak
gorulmektedir.

Tirnak tutulumu stk olan  hastahkta, tirnak
uclarinda ve proksimal tirnak kivrinunda V sekilli
bozukluklar gelismektedir. Mukozalarda da masere
papiler lezyonlar gorilebilir'™°  Hastalarimizda
mukoza lezyonu tespit edemedik Ik hastanuz ve
cocuklarinda ise tipik tirnak degisiklikleri mevcuttu.

Darter  hastaligimin  histopatolojik  goriinimu
tipiktir -~ Desmozomiardaki  defektin  vol aguigt
akantoliz sonucu intraepidermal (suprabazal) bir
avrilma  olmakta. boylece yarik veva lakunler
seklinde bosluklar olusmaktadir. Bu boslugun iginde

dogru bazal tabakamin  olusturdugu  villuslar
uzanmaktadir.  Lakinler i¢inde veyva akantolitik

hiicreler arasinda "korps rond ve gren” denen ozel
sekilli diskeratotik hiicreler dikkati ¢eker. Bu ozel
sekillerin olusum mekanizmast bilinmemektedir'™
’Hastalarinz ve ¢ocuklarindan alian bivopsilerin
tamaminda bu upik degisikliklert gordik.

Etvolojisi kesinlikle bilinmeyen biitiin
hastaliklarda oldugu gibi keratozis follikiilariste de
standart bir tedavi  sekli  voktur. A vitamini,
retinoidler ve sistemik antibivotikler kismen etkili
olabilmektedir. Hastanin asin glnesten,
travmalardan  ve irrttan maddelerden  korunmasi
gerektr  Topik  olarak  uygulanan  keratolitikler.
antiseptikler  ve  kortikosteroidlerin  de  tedavi
degerleri sinirhidir'™'"™"" Biz. piistiler lezyonlarin
vogun oldugu birinci hastamizda tetrasiklin  ve
kolgisinle iyt sonug aldik. Kolsisin'in: antimitotik ve
grantifosit  migrasyonunu  onlevici  ozellikler
sebebivie hastaliga 1yi geldigini diisiintiiyoruz. Ikingci
hastada 1se biilloz ve pistiller lezyonlar sistemik
steroide 1y1 cevap verdi. Nadir gorillen bu tablonun
vakm csaman arahiklari ile iki ailede goriilmesi
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Senol ve ark.
Iki ailede Darier hastaligi

sebebiyle Darier hastalifi gozde gecinldi ve
Ozetlendi.
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