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Darier hastal›¤› otozomal dominant geçifl gösteren, vü-
cudun ço¤unlukla seboreik bölgelerine yerleflen hiper-
keratotik papüller ve nodüllerle karakterize bir geno-
dermatozdur. Hastal›¤›n çok iyi bilinen klasik tipi d›fl›n-
da hipertrofik, vezikülobüllöz, hipopigmente, zosteri-
form veya lineer, akral ve komedonal Darier hastal›¤›
olarak adland›r›lan nadir görülen tipleri de vard›r1-5.
Komedonal Darier hastal›¤› (KDH), akneye benzer ko-
medonal lezyonlar ile karakterize bir klinik varyantt›r,
bu lezyonlarda Darier hastal›¤›na özgü histopatolojik

özellikler bulunur. Bu sunumda klasik lezyonlar›n yan›
s›ra, yüz ve gövdede komedon ve kistlerle kendisini
gösteren ve komedonal Darier hastal›¤› tan›s› konan
iki erkek kardefl bildirilmektedir.

Olgu 1
Otubefl yafl›nda erkek hasta, poliklini¤imize topukla-
r›ndaki kal›nlaflma ve a¤r›l› çatlaklar, vücudundaki ko-
yu renkli döküntüler nedeniyle baflvurdu. Bu belirtile-
rin 16 y›l önce bafllad›¤› hastada son 3 y›ld›r topuklar-
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Özet

Darier Hastal›¤› s›kl›kla k›l foliküllerini etkileyen, esas olarak gövde ve saçl› deri gibi seboreik bölgeleri tutan, hiperkeratotik
papüllerle karakterize bir genodermatozdur. Komedonal Darier hastal›¤› ise komedonlar ve epidermoid kist benzeri lezyon-
larla belirlenen nadir rastlanan bir formdur. Literatürde bu özellikleri tafl›yan 5 olgu bulunmaktad›r. Bu makalede sunulan 27
ve 35 yafllar›nda iki erkek kardeflte, Darier hastal›¤›n›n tipik klinik bulgular›na ek olarak yüzde özellikle zigomatik bölgeler-
de, koltuk altlar›nda ve sternum üzerinde çok say›da aç›k ve kapal› komedonlar, yer yer sar›-beyaz renkte, ya¤l› içerikli kist-
ler bulunuyordu. Bu alanlardan yap›lan biyopsilerde izlenen kistik yap›lar›n duvar›n› döfleyen epitelde akantoliz, yar›k oluflu-
mu ve diskeratotik hücreler, lümeninde ise lamellar tarzda keratin mevcuttu. Komedonal Darier hastal›¤›n›n iki kardeflte or-
taya ç›kmas›, bu klinik varyant›n gelifliminde kal›tsal veya çevresel faktörlerin rol oynayabilece¤ini düflündürmektedir.
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Summary

Darier's disease is a genodermatosis affecting mainly the hair follicles and clinically presenting as hyperkeratotic papules ari-
sing mostly on the seborrheic areas like the trunk and the scalp. Comedonal Darier's disease is a rare type which is characte-
rized by comedones and epidermoid cyst like lesions. In the literature 5 cases having these characteristics have been repor-
ted. Here is presented two brothers with 27 and 35 years of age, exhibiting the typical clinical features of  Darier's disease in
addition to many open and closed comedones and whitish-yellow cysts containing oily material, which are found on the fa-
ce, especially the zygomatic prominences, axillae and the sternum. Histologic examination of these lesions showed cysts with
lamellar type of   keratin in the lumen and acantholysis, cleft formation and dyskeratotic cells in the epithelial wall of the
cyst. The presence of comedonal Darier's disease in two brothers shows that hereditary and environmental factors may play
a role in the development of this clinical variant of Darier's disease. 
Key Words:Darier's disease, comedone, keratosis follicularis, cyst, epidermal cyst, comedonal Darier's disease
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daki kal›nlaflmalar artm›fl ve yürümeyi engeller hale gelmiflti.
Hasta ayr›ca yaklafl›k 10 y›ld›r yüzünde sivilceler ve ya¤ bezele-
ri oldu¤unu belirtti. Soygeçmifli sorguland›¤›nda anne ve erkek
kardeflinde de benzeri döküntülerin oldu¤u ö¤renildi. Derma-
tolojik bulgular d›fl›nda fizik muayene bulgular› normaldi.
Dermatolojik muayenede, her iki zigomatik ç›k›nt›da, ster-
num üzerinde ve koltuk altlar›nda yayg›n aç›k ve kapal› kome-
donlar ve yer yer sar›-beyaz renkte, ya¤l› içerikli kistler görül-
dü (fiekil 1). Ayr›ca hastada saçl› deride skuam ve krutlar, s›rt-
ta interskapüler bölgede, gö¤üs ve kar›nda koltukalt› ve me-
me hatt›ndan inguinal bölgeye kadar uzanan ve göbek etra-
f›nda yo¤unlaflan, simetrik yerleflimli, baz›lar› masere görü-
nümlü keratotik, kahverengi folliküler papüller izlendi (fiekil
2). Her iki el ve ayak s›rt›nda yass›, 2-3 mm çapl›, deri rengin-
de veya soluk eritemli papüller mevcuttu. Ayak tabanlar›nda
kitle oluflturacak ölçüde yo¤un hiperkeratoz ve fissürler sap-
tand›. Avuç içlerinde noktasal hiperkeratoz izlendi. Oral mu-
kozada sert damakta kald›r›m tafl› görünümünde yayg›n pa-
püller, el ve ayak t›rnaklar›nda uzunlamas›na k›rm›z› çizgilen-
meler, distal kenarlarda çentiklenme ve subungual hiperkera-
toz, matlaflma, sar› renk de¤iflikli¤i görüldü.

Olgu 2
Yukar›daki olgunun 27 yafl›ndaki erkek kardeflinin dermato-
lojik muayenesinde de s›rt, gö¤üs ve saçl› deride Darier hasta-
l›¤›na ait tipik klinik bulgular›n yan›s›ra, yüz, koltuk altlar› ve

gö¤üste benzer flekilde aç›k ve kapal› komedonlar ve kistler
görüldü (fiekil 3,4). Her iki olgunun folliküler keratotik papül
içeren alanlar›ndan yap›lan biyopsilerde Darier hastal›¤›na ait
tipik histopatolojik bulgular saptand›. Kist ve komedonlardan
yap›lan biyopsilerde lümende lamellar tarzda keratin, duvar›
döfleyen epitelde ise akantoliz, yar›k oluflumu ve diskeratotik
hücreler görüldü (fiekil 5,6). Her iki hastan›n rutin hematolo-
jik ve biyokimyasal parametreleri normal s›n›rlar içinde bulun-
du. ‹lk olguya asitretin 50 mg/gün, ikinci olguya ise isotretino-
in 40 mg/gün baflland›. Ancak hastalar ilaçlar›n› düzenli olarak
sa¤layamad›klar›ndan, bu tedavinin lezyonlar üzerindeki etki-
si tam olarak de¤erlendirilemedi.

Tart›flma
Komedonal Darier hastal›¤› ilk olarak Derrick ve arkadafllar›
taraf›ndan, Darier hastal›¤›n›n klasik klinik bulgular›na ek ola-
rak, göz çevresi, kulaklar, boyun, saçl› deri ve gövdede iri ko-
medonal ve nodüler lezyonlar›n izlendi¤i iki olguda, Darier
hastal›¤›na özgü tipik mikroskopik bulgular›n saptanmas›yla
tan›mlanm›flt›r3. Bugüne dek, literatürde komedonal Darier
hastal›¤› tan›s›n› alm›fl 5 olgu bulunmaktad›r. Bu olgularda
yüz, saçl› deri ve gövdede komedonlar, kistler, nodüller ve çö-
kük nedbelerin yan›s›ra, Darier hastal›¤›n›n deri ve t›rnak bul-
gular›n›n çeflitli derecelerde mevcut oldu¤u belirtilmektedir.
Literatürde Darier hastal›¤›na ilaveten fliddetli aknesi olan ve
'fokal akantolitik diskeratoz' olarak isimlendirilen bir olgu da-

fiekil 2: Olgu 1- Gövdede Darier hastal›¤›na ait tipik lezyonlar.

fiekil 1: Olgu 1- Gö¤üste aç›k ve kapal› komedonlar.

fiekil 4: Olgu 2- Yüzde aç›k, kapal› komedon ve kist yap›lar›.

fiekil 3: Olgu 2- Yüzde komedon ve kistik yap›lar.
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ha mevcuttur6. Bu olgu da komedonal Darier hastal›¤›n› ça¤-
r›flt›rmaktad›r. ‹lk bildirideki her iki hastan›n da orta yafl ve
üzerinde olmas› (55 yafl, 65 yafl), bu lezyonlar›n ilerleyen yafl
ve buna ba¤l› günefl hasar›yla ortaya ç›kabilece¤ini akla getir-
mifltir3. Ancak daha sonra bildirilen, 32, 34 ve 47 yafllar›ndaki
3 olgu bu lezyonlar›n daha erken yaflta da geliflebilece¤ini
göstermifltir4,5. Derrick ve ark.'n›n olgular›ndan her ikisinde de
komedonlar görülmüflken, Nabeshima ve ark.'n›n tan›mlad›¤›
olguda ise gö¤üs ve s›rtta komedonlara benzeyen sar›ms› lez-
yonlar ve baz›lar› baflparmak büyüklü¤ünde çok say›da kist
mevcuttu4. Lee ve ark.'n›n bildirdi¤i iki olguda da hem kome-
donlar, hem de özellikle yüz ve saçl› deride da¤›n›k flekilde
yerleflen veya birbirleriyle birleflme gösteren nodüller izlen-
mifltir5. Olgular›m›zda ilk bak›flta akne vulgarisi an›msatan ko-
medonlar ve epidermoid kist benzeri lezyonlar hem yüz gibi
günefle aç›k, hem de koltukalt› gibi günefle kapal› alanlarda
mevcuttu ve Darier hastal›¤›n›n tipik keratotik papülleri ile bir
arada bulunuyordu. Her iki olguda da hem komedon, hem de
kist görünümündeki alanlardan yap›lan biyopsilerde Darier
hastal›¤›na özgü histopatolojik bulgular›n izlenmesiyle nadir
bir form olan komedonal Darier tan›s› kondu. Olgular›m›z›n
27 ve 35 yafl gibi genç eriflkin dönemde olmas›, ayr›ca lezyon-
lar›n 10 y›l gibi uzun süredir var olduklar›n›n ö¤renilmesi bu
tablonun günefl hasar›ndan ba¤›ms›z olarak orijinal hastal›¤›n
bir parças› olarak bulunabilece¤ini desteklemektedir.
Darier hastal›¤›nda komedon ve kistlerin oluflum nedeni aç›k
de¤ildir. Epidermoid kistlerin ço¤unlukla k›l folliküllerinin in-
fundibuler parças›ndan kaynakland›¤› ve folliküler oklüzyon
ile inflamasyonun bu süreçte rol oynad›¤› düflünülmektedir7.
Bilindi¤i gibi Darier hastal›¤›nda lezyonlar ço¤unlukla sebore-
ik bölgelerde bulunur ve folliküler yerleflim ön plandad›r. Da-

rier hastal›¤›nda pilosebase yap›larda t›kaç oluflumu ve infun-
dibuler genifllemeler histopatolojik olarak da izlenmektedir.
Bu durumda Darier hastal›¤›nda epidermoid kist ve kome-
donlar›n bulunmas› do¤al süreçle uyumlu olabilecek bir geli-
flimdir. Gene de bu hastal›kta epidermoid kist ve komedonlar
ancak nadiren görülmektedir. 
Sonuç olarak, Darier hastal›¤›na efllik eden epidermoid kist ve
komedonlar öncelikle ayn› hastal›¤›n komedonal tipi olarak
düflünülmelidir. Komedonal Darier hastal›¤› nadir görülen bir
klinik tiptir ve bilindi¤i kadar›yla bu bildiride 6. ve 7. olgular su-
nulmaktad›r. Bugüne dek bildirilen olgularda komedonal lez-
yonlar›n ve kistlerin ailesel özellik gösterdi¤ine de¤inilmemifltir.
Burada ilk kez iki kardefl olguda komedonal Darier hastal›¤›n›n
gösterilmesi, bu klinik varyant›n gelifliminde genetik, bireysel
ve çevresel faktörlerin rol oynad›¤›n› düflündürmektedir. 
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fiekil 5: Lümeninde lamellar tarzda keratin içeren kistik yap›
(H&Ex40).

fiekil 6: Kist duvar›nda akantoliz, yar›k oluflumu ve diskera-
totik hücreler (H&Ex200).


