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Ozet

*k

Eritrokeratoderma variabilis nadir rastlanan ve otozomal dominant olarak gegis gGsteren bir genodermatozdur.
Karakteristik deri lezyonlari hiperkeratotik plaklar ve gezici eritemli alanlardan olusmaktadir. Lezyonlar genellikle
hayatin ilk yillarinda ortaya ¢ikip asemptomatik ve kronik seyirli olma egilimindedir. Geg ortaya ¢ikisli, rozet tipi
lezyonlarla seyreden ve sistemik retinoik asid tedavisinden faydalanan bir olgu sunulmaktadir.
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Summary
Erythrokeratoderma variabilis (EKV) is a rare, autosomal dominantly inherited genodermatosis. The two distinct

morphologic features of EKV are hyperkeratosis and transient erythema. Lesions appear during the first year of
life and tend to follow a chronic course. We report a case of late onset EKV with rosette like skin lesions who

responded well to the treatment with retinoids.
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Eritrokeratoderma variabilis (EKV) ilk olarak
1925'te Mendes da Costa tarafindan tanim-
lanmis, nadir rastlanan, otozomal dominant
gegisli bir genodermatozdur'?. Sabit, kahve-
rengimsi eritemli hiperkeratotik plaklar ve ge-
zici karakterde, figtire eritemli makdler lez-
yonlar ile karakterizedir. Kronik seyir gste-
ren EKV'nin tedavisinde etretinat, asitretin ve
izotretinoin ile basarill sonuglar bildirilmekte-
dir>'**®, Bu yazida ilging rozet tipi deri lezyon-
lari bulunan ve isotretinoin tedavisine iyi yanit
veren bir EKV olgusu sunulmaktadir.

Olgu

Onbes yasinda kadin hasta poliklinigimize iki
yil 8nce ortaya cikan ve zaman iginde artis
gosteren kahverengi ve kirmizi lekeler nedeni
ile bagvurdu. Hastanin dykisiinden kirmizi le-
kelerin glnler igerisinde ¢evreye dogru ge-
nisledigi ve daha sonra iz birakmadan gerile-
digi, karin, kol ve bacaklardaki kahverenkli le-
kelerin ise kaybolmadigi égrenildi. Anne ve
babasi ikinci derece akraba olan hasta, aile
bireylerinde benzer deri yakinmasi bulunma-
digini ifade etti. Hastanin sistemik muayene-
sinde herhangi bir patoloji saptanmadi.

Dermatolojik muayenede gévde ve bacak
Ust kisimlarina yerlesim g6steren kahve-
renkli hiperkeratotik plaklar vardi (Sekil 1).
Bu plaklar aksilla, inguinal kiviim ve bacak
i¢ kisimlarinda daha belirgin hiperkeratoz
gostermekteydi (Sekil 2). Ayrica gévde ve
ekstremitelerde kimisi hiperkeratotik plaklari
gevreleyen eritemli harita benzeri antiler
makiiler lezyonlar vardi (Sekil 3). Hastanin
izleminde farkli zamanlarda yapilan fizik mu-
ayenelerinde bu eritemli alanlarn i¢ ice ge-
¢en halkalar olusturdugu ve gezici karakter-
de oldugu gériildi. Avug igi, ayak tabani,
tirnaklar, saclar, disler ve mukozalar normal
go6runiimdeydi. Anne, baba ve kardeslerin
dermatolojik muayenelerinde benzer deri
lezyonlarina ya da palmoplantar keratoder-
maya rastlanmadi. Lezyonlardan yapilan di-
rekt mantar incelemesi negatif sonuglandi.
Kan biyokimyasi normal sinirlarda bulundu.
Biri hiperkeratotik digeri eritemli alandan ol-
mak Uzere iki adet “punch” biyopsi alindi.
Hiperkeratotik alandan alinan biyopsinin
histopatolojik incelemesinde epidermiste
ortohiperkeratoz, akantoz, dermiste papillo-
matoz ve ylizeydeki damarlar gevresinde
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mononikleer hiicre infiltrasyonu goruldu. Eritemli alan-
dan alinan biyopsinin histopatolojik incelemesinde ise
perivaskiler alanda az sayida eozinofillerin de eslik etti-
gi monontikleer hiicre infiltrasyonu gorildi.

Hastaya eritrokeratoderma variabilis tanisi ile 30
mg/giin (0.6 mg/kg) isotretinoin baglandi. Hiperkerato-
tik plaklar 6 hafta igerisinde tamamen gerileyen (Sekil
4) hastanin isotretinoin dozu 10 mg/gin’e dusildi.
Gezici eritemli alanlarin ise tedavi altinda azalmakla bir-
likte tamamen kaybolmadigi géruldi.

Tartisma

Eritrokeratoderma klinik ve genetik olarak degiskenlik
gosteren bir grup genodermatozu igerir (Tablo I). EKV,
eritrokeratodermanin nadir goriilen ve genellikle otozo-
mal dominant kalitim gdsteren bir alt tipidir>. Bilgimiz da-
hilinde tlkemizde daha 6nceden bildirilen 8 olgu vardir®®.
EKV'de iki farkli tipte deri lezyonu gorilur: Sabit hiperke-
ratotik plaklar ve gezici eritemli alanlar®. Her iki tip deri
lezyonu da keskin sinirli ve cografik sekillidir. Hiperkerato-
tik plaklar 6zellikle yiiz, kalga ve ekstremitelerin ekstensor
yizlerine yerlesir. Bazi hastalarda olgumuzda oldugu gibi

hiperkeratotik plaklarin aksilla, kasik gibi kivrim alanlarin-
da likenifikasyon gosterdigi bildirilmistir'®''. Eritemli alan-
larin garpici 6zelligi ise dakika, saat ya da glinler igerisin-
de sekil degistirebilmeleri veya kaybolabilmeleridir®. Lez-
yonlar genellikle dogumda ya da ilk bir yil iginde ortaya
¢ikmaktadir. Ancak nadiren olgumuzda oldugu gibi, bas-
langici ¢cocuklugun daha ge¢ dénemlerine ya da erigkin
¢aga rastlayan olgular da bildirilmistir®”.

“Eritrokeratoderma en cocardes” (EKC), EKV benzeri
deri lezyonlari ile karakterize, varhi@ tartismal bir geno-
dermatozdur. Gezici eritemli alanlarin aniiler, hedef
benzeri sekiller olusturmasi EKC' nin ayirt edici 6zelligi
olarak tanimlanmistir®. Benzer sekilde olgumuzun izle-
minde hiperkeratotik alanlar gevreleyen halkalar ve giz-
gisel bantlar yani sira rozet benzeri garip sekiller olustu-
ran eritemli alanlarin gérilmesi EKC tanisini akla getir-
mistir (Sekil 3). Ancak, giiniimiizde EKC'nin ayr bir ke-
ratoderma tipi olmaktan ¢ok EKV'nin bir alt grubu oldu-
gu, bu nedenle bu hastalarin EKV basl@ altinda toplan-
masinin daha uygun olacag distinilmektedir®.

EKV'de palmoplantar keratoderma gérilebilir. Bu has-
talikta sagclar, tirnaklar ve miikéz membranlar ise olgu-
muzda oldudu gibi saglamdir'.

Sekil 1: Bacak iist kisimlarina yerlegim gosteren kahverenkli
hiperkeratotik plaklar.

Sekil 2: Aksilla bélgesinde hiperkeratotik plak.

Sekil 3: Gévdede bazilan hiperkeratotik plaklari gevreleyen
eritemli harita benzeri aniiler makiler lezyonlar.

Sekil 4: isotretinoin ile tedavinin 6. haftasinda lezyonlarin tam
olarak geriledigi goriilmektedir.
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EKV'de lezyonlar genellikle asemptomatik ve kronik se-
yirlidir. Bazen yanma, kasinti eslik edebilir. Mekanik trav-
ma, Isi degisiklikleri, stres gibi faktorler lezyonlari artira-
bilir>. Olgumuzun deri lezyonlar sayilan faktérlerden ba-
gimsiz bir seyir gostermekteydi.

EKV aile i¢i ve aileler arasi penetransi degiskenlik gos-
teren bir genodermatozdur. Son yillarda yapilan calig-
malarda EKV'li ailelerin bir kisminda “connexin 31" adl
proteini kodlayan “gap junction protein b-3"
(GJPB3)’de mutasyonlar gésterilmistir. Bu mutasyonla-
rin hiicreler arasi iletisimi ve epidermal diferansiyasyonu
bozarak hastaliyin etyopatogenezinde rol oynadig du-
stintlmektedir'.

EKV'nin histopatolojik bulgular 6zgiin degildir’. Kompakt
ya da sepetsi hiperkeratoz, akantoz, papillomatoz ve Ust
dermiste perivaskiiler mononiikleer hiicre infiltrasyonu
gorlebilir’. Olgumuzun sabit hiperkeratotik plaklarindan
alinan biyopsinin incelemesinde EKV'de tanimlanan his-
topatolojik degisiklikler saptanmistir. Eritemli alanlardan
alinan biyopsinin incelemesinde ise dermiste perivaski-
ler monontiikleer hiicre infiltrasyonunun 6n planda oldu-
du, hiperkeratoz, akantoz ve papillomatozun ise bulunma-
digr gorilmustir. Elektron mikroskobik incelemelerde
EKV'li olgularin bir kisminda grantler tabakada keratino-
zomlarda azalma saptanmistir’. immiinhistokimyasal ca-
lismalarda bazal sitokeratinde anormal boyanma ve sup-
rabazal involukrinde artis oldugu gosterilmistir®.

EKV'de deri lezyonlar kozmetik sorun olusturabilir. Bu
hastalarda tedavi hiperkeratozu azaltmaya yoneliktir. Lo-
kal olarak ure, salisilik asid ve retinoid igeren preparat-
lar kullanilabilir’. Ayrica topikal kortikosteroidden fayda-
lanan olgular raporlanmistir’. Sistemik retinoidler yaygin
lezyonlari olan hastalarda etkili bulunmustur'®'™. Bu
nedenle topikal kortikosteroidden faydalanmayan ve
kozmetik agidan tedaviye istekli olan olgumuza isotreti-
noin 0.6 mg/kg/giin dozunda baslanmistir. Hastanin hi-
perkeratotik lezyonlar bir ay igerisinde garpici bir sekil-
de gerilemistir. Gezici eritemli alanlar ise azalmis fakat
tamamen kaybolmamistir. Literatiirde olgumuza benzer
sekilde hiperkeratotik lezyonlarin retinoid tedavisine iyi

Tablo I: Eritrokeratoderma tipleri®

e Eritrokeratoderma variabilis (Mendes da Costa sendromu)
Eritrokeratoderma en cocardes (Degos sendromu)

¢ Progresif simetrik eritrokeratoderma (Gottron sendromu)

o Eritrokeratodermanin eslik ettigi sendromlar*

*Eritrokeratodermaya nérolojik bulgularin (ataksi, spastisite, sensorinéral
sagirlik, periferik néropati) eslik ettigi sendromlar bildirilmigtir*®.
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yanit veren, ancak eritemli alanlari daha direngli olan
benzer olgular vardir’®. Hasta etkili en diisiik doz (10
mg/kg/giin) isotretinoin ile 4 aydir izlenmektedir.

EKV'de sistemik retinoidler sadece kullanildigi donem-
de etkilidir'. Dolayisiyla, bu tedavi planlanirken retinoid-
lerin uzun doénem yan etkileri g6z 6ntinde bulundurul-
malidir. Bu baglamda, lezyonlari psikososyal morbidite-
ye yol agan yaygin ve siddetli hastalikta, sistemik retino-
idlerin duslik dozlarda ve aralikl olarak kullanilmasi, bu
hastalar igin uygun bir segenek olabilir.
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