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Palmoplanter keratodermi el ve ayaklarda hiperkeratozla karakterize bir
hastaliktir. Heredliter veya edinsel olarak gelisebilir. Unna-Thost sendromu
palmoplanter keratodermilerin herediter bir tipi olup otozomal dominant
olarak kalitihr. Genellikle erken ¢cocukluk déneminde gériiliir ancak yasamin
fleri dénemlerinde de baslayabilir.

Burada nadir goriilmesi nedeniyle Unna-Thost tipi palmoplanter
keratodermisi olan bir olgu sunulacaktir.

Anahtar kelimeler: Palmoplanter keratodermj, Unna-Thost sendromu,
tedavi

Diffuse orthohyperkeratotic keratodermia (Unna-Thost
syndrome) a case report

Palmoplantar keratodermia is a disease, which Is characterized by
hyperkeratosis of the palms and soles. It may be hereditary or acquired.
Unna-Thost syndrome is the hereditery type palmoplantar keratodermia,
inherited as autosomal dominant trait. It usually occurs in early infancy but
may appear later in life.

In this case report, a patient with Unna-Thost type palmoplantar
keratodermia is presented due to its rarity.
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Unna-Thost tipi keratoderma otozomal dominant kalitilir, tiim irklarda ve
her iki cinste de goriiliir. Genellikle erken g¢ocukluk yaslarinda baslar, fakat
ileri yaslarda da goriilebilir. El ve ayaklarda simetrik, keskin sinirli
hiperkeratotik lezyonlar gérilir. Hastallk sadece el ve ayaklara yerlesim
gosterir, bazen avug¢ ici ve ayak tabanlarindan tasabilir. Diz mumsu
goriinimdeki lezyonlarin menekse rengi bir halka ile cevrilmesi
karakteristiktir. Lezyon {izerinde bazen fissiirler goriilebilir. Histolojik
goriinimi  nonspesifik olmakla beraber ileri derecede hiperkeratoz,
hipergraniiloz, akantoz ve (st dermiste daginik inflamatuar bir infiltrasyon
goriliir,

Burada ender gorilmesi nedeniyle Unna-Thost tipi palmoplanter

keratodermali bir olgu sunulacak ve diJer herediter palmoplanter
keratodermalar da gozden gegirilecektir.
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Karincaoglu ve ark

OLGU

Olgumuz olan bes vyasindaki erkek hasta,
poliklinigimize avu¢ ici ve ayak tabaninda
kalinlasma nedeniyle basvurdu. Sikayetleri
yaklasik {ic yildir mevcuttu. Hastamizin diger iki
kardesinde de (1 kiz 1 erkek) benzer sikayetler
vardi. Yapillan dermatolojik muayenesinde
bilateral palmoplanter boélgede sinirlar belirgin,
diffuz hiperkeratoz ve ellerde hiperkeratozik
lezyonlarin etrafinda 1-2 mm genisliginde
eritemli halo izlenmekte idi (Resim 1,2). Saclari,
digleri ve tirnaklan normaldi. El bdlgesinden
yapilan biyopsi sonucunda, epidermiste ileri
derecede ortokeratotik hiperkeratoz, hafif
akantoz ve dermiste lenfosit infiltrasyonu
gorildi. Klinik ve histopatolojik olarak diffiiz
ortohiperkeratototik keratoderma (Unna-Thost
tipi) tanisi konularak, %20 salisilik asit tedavisi
baglanildi ve kisa siirede iyilesme gorilerek
ailesine hastalik hakkinda bilgi verildi.

Resim 2. Hastanin ayak lezyonlarinin gortinisa.

TARTISMA

Palmoplanter keratoderma (PPK), avug ici ve
ayak tabaninda keratin tabakasinin
kalinlasmasiyla giden akkiz veya herediter bir
grup hastaliktir. Herediter form PPK'larin
siniflandirnimasi genellikle kalitim bigimi ve klinik
gortinimiine gore yapilir. Herediter form PPK'lar
fokal (PPK striata, PPK punktata, trizomi II,
korneal distrofi ile giden PPK ve keratozis
sirkuskripta) ve diffiiz (Unna-Thost, Howel-Evans
sendrom, Mal de Maleda, Progresif PPK, PPK
mutilans ve Papillon-Lefevre) olarak iki alt gruba
ayrihr*®,

Unna-Thost en sik goriilen herediter diffliz PPK
(HDPPK)'dir. Otozomal dominant gegislidir.
Olgumuzun hem erkek hem de kiz kardesinde
benzer lezyonlarin goérilmesi otozomal dominant
kalitimi desteklemektedir. Unna-Thost'un
karakteristik klinik 6zelligi, palmoplanter bolgede
diffiiz, simetrik, keskin sinirlh hiperkeratozdur.
Siklikla hiperkeratoz gevresinde eritemli halo
vardir. Keratotik lezyonlar nadiren el ve ayak
sirtini etkileyebilir. Diiz ve mumsu goriinimdeki
lezyonlar bazen fissiifler goésteren kuru hal
alabilir. Keratoderma yasamin ilk iki yilinda
ortaya c¢lkar ve yasam boyu devam eder.
Beraberinde dis, tirnak ve sac¢ anomalileri
gérilmez”®. Olgumuzda sikayetlerinin iki yaginda
baglamasi, el ici ve ayak tabaninda bilateral
keskin sinirli hiperkeratoz ve elde hiperkeratozik
lezyonlarin etrafinda 1-2 mm genisliginde
eritemli bir halo gdriilmesi ve dig, tirnak ve sag
yapisinin dogal olmasi Unna-Thost sendromu
tanisini desteklemektedir.

Histolojik bulgular spesifik degildir. Ileri
derecede hiperkeratoz, hipergraniiloz, akantoz
ve st dermiste lenfositlerden olusan seyrek
infiltrasyon goriilir’. Vakamizin el bdlgesinden
yapilan biyopsi materyalinde tespit edilen
bulgular histolojik olarak Unna-Thost sendromu
ile uyumlu idi. Malignensi riski olmayip, bu giine
kadar sadece bir olguda Unna-Thost tipi PPK'dan
gelisen verrukéz karsinoma bildirilmistir®.

Unna-Thost tipi PPK'nin ayirici tanisinda diger
herediter diffiiz PPK'lar disinilmelidir. Bunlar
Howel Evans sendromu, Mal de Maleda,
periodontopati ile birlikte diffiiz PPK (Papillon-
Lefevre), PPK mutilans (Vohwinkel), progresif
keratoderma ( Greither )' dir.
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Diffiiz ortohiperkeratotik keratoderma(Unna-Thost sendromu) olgusu

Tablo 1. Herediter diffiiz palmoplanter keratodermalarin dzelikleri.

Hastahk Kalitim Baslama Kutanoz ozellikler Ekstrakutanoz ozellikle
yasli
Tylosis (Unna-Thost) | OD Infant Palmoplanter bélgede Yok
sinirlan belirgin eritem
Keratoderma ve oD 5-15 yas Unna- Thost benzeri 4.- 5. dekatta %70
ozefagial karsinom Ozefagial karsinom
(Howel-Evans)
Mal de Maleda OR Infant Eritemi takip eden Kisa parmak
keratoderma. El dorsumuna
uzanan eldiven benzeri
keratodema. Akral,
fleksural ve perioral gibi
uzak bolgelerde psoéraziform
plaklar. Tirnak anomalileri
Progresif keratoderma | OD Infant Mal de Maleda ile benzer
(Greither)
PPK Mutilans oD infant Balpetegi goriinimiinde
(Vohwinkel) diffiiz keratoderma,
otoamputasyona neden olan
fibr6z bandlar. El
dorsumunda, diz ve dirsekte
progresif satellit keratozlar.
Nadiren skatrisyel alopesi.
Papillon-Lefevre OR infant Mal de Maleda ile benzer Siddetli periodontitis ve
dokiilmis disler

OD: Otosomal dominant OR: Otozomal resesif

Bazi HDPPK'larda beraberinde gesitli anomalilerin
ve yiiksek karsinoma riskinin olmasi nedeniyle
ayiric tani dnemlidir*®. Diffiiz palmoplanter
keratodermalarin  kalitim gekilleri ve genel
ozellikleri tablo 1’de 6zetlenmistir.

PPK tedavisinde topikal, sistemik veya cerrahi
tedavi yontemleri, tim klinik formlarda
uygulanabilir. Lokal tedaviler: %5-10 salisilik asit

iceren pomatlar, %30luk propilen glikol
solisyonlari veya %10-12 dreli kremler
okliizyonlu veya okliizyonsuz olarak

uygulanabilir’*°, Hastamizda da %20 salisilik asit
tedavisi ile mevcut hiperkeratozik lezyonlarda
kisa zamanda iyilesme gorilmistiir. Ayrica topik
kalsipotriol ile iyi sonuclar alindi§gi da
bildirilmistir''.. Topik tretionin ile olumlu sonuglar
bildirilmektedir'?.. Sistemik olarak etretinat,
asitretin ve/veya isotretionin tedavisi diffiiz
keratodermalarda (epidermolitik keratoderma
haric) iyi sonuglar alinmistir>'*. Ancak ilag
kesildikten sonra hastalik konjenital oldugu icin

rekiirrens  olur. Cerrahi tedavi Ozellikle
kontraksiyon gelistifinde uygulanir.  Ayrica
dermabrazyon da denenebilir.
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