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Adi ve soyad:: Nizamettin Karakaya

Yas1 ve memleketi: 13 / Sivas

Protokol Ne.: 21084/150

Teshis: Diskeratoz follikiiler (Darier Hastalig1).

Sikédyeti: Viicudundaki sivilcelerden.

Hikayesi: Sikayetleri 3 sene evvel mevcutmug. Memleketinde
milracaat ettigi doktorlar tarafindan tam bir teshis konulamamis. Kli-
nigimize miiracaat ile tetkik ve tedavigi icin yatirildi.

Oz ve soy gecmisinde 6nemli bir hastalik tarif etmiyor.

Muayenede: Deri kuru. Viicudun medictorasik ve interskapiiler
bélgelerinde, yiizde, kulak arkasinda, alinda, sar1 kahverengi, yaygin
elemanter lezyonu papiil olan iizeri keratozik vasifta lezyonlar goriil-
mektedir. Tirnaklar kuru ve deformedir, {izerinde lonjitiidinal cizgi-
ler vardir.

Laberatuar Muayeneleri:

Kan sayimi: Eritrosit: 3.760.000 Lokesit: 7800. Hbk.: % 70. For-
miil: Comak 2, Parcal1 60, Eosinofil 8, Basofil 0, Lenfosit 30, Monosit 0.
Sedimantasyon: 1/2 saatte 5 mm. 2 saatte 11 mm. 3 caatte 19 mm. T.A.
1106/70 mm. Hg.

Idrartahlili: Renk sar1, Reaksiyon asid, Dansite 1015, Alb. (—),
Seker (—), Bil. (—), Urobilinojen (—), Sediment 1-2 l6kosit.

Karaciger fonksiyon testleri: Cd. 4 iinite, Zn. 7 iinite, Ceph. chol.
Hafif miisbet, Seker % 89 mg.

Gaitada parazit: Goriillmedi.

Biopsi: Epidermiste hiperkeratoz, akantoz, Malphigi tabakasin-
da yer yer parcalanma, intraepidermal Corps ronds goriilmektedir. Der-
mada kaba kollagenizasyon gorillmektedir.

Rie grafisi: Hiluslar ve rie gahalar: tabiidir.

Yukarida takdim ettigimiz bu vak’a dolayisiyla Darier hastalig:
hakkinda kisa bir bilgi verirsek:

(*) Sisli Cocuk Hastanesi, Cildiye Klinigi, Sef Muavini.
(*#) §igli Cocuk Hastanesi, Cildiye Klinigi Asistani.



— 373 —

Vak’anin 6nden goriiniigi.

Darier (Diskeratosis follicularis), ailevi, dominant, sekse bagh ol-
mayan bir genetik deri hastaligidir. Gériilme nisbeti 1/100.000°dir.

Darier hastalig1 1889’da tarif edilmistir. Elementer lezyonu pa-
piilo krutedir, simetriktir. Papiil iizerindeki krut sokiildiigii zaman, de-
rideki ciktig1 yer folicule pilo sebacedir.

Lezyon genellikle seboreik bolgelerde goriiliir. Bu bolgeler sach
deri, mediotorasik (sternal bolge), interskapiiler bolge, alin, nazolabial
sulcus’larin bulundugu kisimlardir. Bu bélgelerde yer yer veya birbir-
leri ile birleserek gruplar teskil eden sar1 kahverengi papiiller goriiliir.
Tirnaklar ince, kirilabilir, nitelikte, iizerinde lonjitiidinal ¢izgiler mev-
cuttur. Pruritis bazen goriilebilir. Keratitis, nistagmus, konjenital ka-
tarakt olan vak’alara rastlanmigtir. Ag1z mukozasinda % 50 nisbetin-
de lezyonlar goriilebilir. Lezyonlar larenks, 6zefagus, akcigerler, ve ke-
miklerde goriilebilir. Darier hastaligi, siklikla piiberte ile birlikte
baslar.
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Vak'’anin arkadan goérintigl.

Histopatoloji: Degisiklik epidermistedir.

1. Stratum corneum’da parakeratose ve orthokeratose.

2. Stratum malphigi hiicrelerinin diskeratozik degisikliginden
olan grain corné’ler.

3. Stratum malphigi’de: Corps ronds hiicreleri, erken keratini-
zagyon olmus eosinofilik stepazmali, basofil niiveli hiicreler goriiliir.

4. Malphigi hiicreleri arasinda baglant:1 kopmus, kaybolmus. La-
kiin (Catlaklar) goriiliir.

Tedavi: Bu hastalikta giinde 200.000 iinite vitamin A verilir ve
bu tedaviye 2-3 ay devam etmek gerekir. Eger sekonder bir enfeksi-
yon varsa uygun antibiotik verilir. Penicillamine'in yan tesirleri ola-
rak tirtiker, ekzema, graniilositlerde depresyonlar goriilebilir. Penicil-
lamine 1500-2100 mg. (D. Penicillamine hydrochloride) Cuprimine
giinlitk dozda 2-3 ay devaml verilir, Topikal veya sistemik kortikos-
teroidlerin kullanilmasinda elde edilen fayda kati degildir. Sitostatik
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ilaglar tesirli degillerdir. Her giin banyo tavsiye edilir, antiseptik sa-
bunlar kullanilabilir. Enfeksiyon meveutsa veya lezyon ¢ok yaygin ise
antibiotik veya kiikiirt ihtiva eden merhemler yardime olabilir.

Topikal tedavide vitamin A acide kapali tedavisi de tavsiye edil-
mistir. % 95'lik etil alkol icinde, % 1 vitamin A soliisyonu veya eritici
olarak Ethylene glycol monomethyl ether ve propylene glycol kullani-
labilir. Y, R, Fultonun tavsiyesine gore oklisif metodla 48 saat kapal
tutarak 3 ayda iyi neticeler elde edildigi soylenir.

Ozet

Klinigimizde teshis ettigimiz nadir bir hastalik olan Darier has-
taligim takdim ettik. Hastalik hakkinda kisa bilgi verdik.

Summary

Rare case (Darier’s Disease) has been diagnosed and presented
by us. And we gave a few knowladge about the disease.
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