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Komedonal Darier hastaligi: Bir olgu sunumu

Comedonal Darier's disease: A case report

|
Omer Faruk Elmas, Okan Kizilyel, Mahmut Sami Metin, Handan Bilen, Mustafa Atasoy,

turkdern

o

wsa
NEG

" benneci

e

Nesrin Giirsan*

Atatiirk Universitesi Tip Fakiiltesi, Deri ve Ziihrevi Hastaliklar, * Tibbi Patoloji Anabilim Dal, Erzurum, Tiirkiye

Ozet

Darier hastaligi kil folikdllerinin etkilendigi, hiperkeratotik paptllerle karakterize genetik gecisli bir dermatozdur. Bu hastalikta siklikla gévde
ve sacl deri etkilenir. Komedonal darier hastaligi Darier hastaliginin nadir bir subtipidir. Tipik klinik bulgularin yani sira komedonal lezyonlara
rastlanir. Olgumuz, bilateral aksiller bélgede, meme altlarinda ve gévdede hiperkeratotik paptler lezyonlarin ve komedonal lezyonlarin gorildigu
59 yasinda kadin hastaydi. Histopatolojik incelemede fokal parakeratoz odaklari, bu odaklar icerisinde akantolitik diskeratotik hicreler, bazofilik
niikleer artiklar, yariklar, dermiste 6dem ve perivaskller nonspesifik mononukleer hicre infiltrasyonu izlendi. Komedonal Darier hastaliginin,
Darier hastaliginin nadir bir formu olmasi ve literatiirde komedonal Darier ile ilgili az sayida olgu bulunmasi nedeniyle olgumuzu sunmayi uygun
goérdiik. (Turkderm 2014; 48: Ozel Sayi 2: 94-6)

Anahtar Kelimeler: Darier hastalidi, genetik gecisli dermatoz, komedon

Summary

Darier's disease is an inherited dermatosis of hair follicles characterized by hyperkeratotic papules. The trunk and scalp are usually affected.
Comedonal Darier's disease is a rare subtype of Darier's disease. Comedonal lesions are seen beside the typical signs. Our case was a 59-year-
old woman presented with hyperkeratotic papules and comedonal lesions on her bilateral axillary area and trunk, and below the breasts. Focal
parakeratosis, acantholytic dyskeratotic cells in these focuses, basophilic nuclear dusts, clefts, edema and perivascular nonspecific mononuclear
cells infiltrations in dermis were found in histopathological investigations. We decided to report this case because comedonal Darier is a rare
form of Darier's disease and there are only few reported cases in the literature. (Turkderm 2014; 48: Suppl 2: 94-6)
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Giri§ yerlesim gosterebilen birka¢ milimetre ¢apinda cok sayida
keratotik papdllerdir. Tirnaklarda subungual hiperkeratoz,
kirmizi beyaz longitudinal cizgilenmeler ve tirnak distalinde
V seklinde ¢entiklenmeler gozlenebilir. Oral mukozada, beyaz
grupe paptiler lezyonlar goérulebilir’. Hastaligin klasik tipinin

Darier hastaligi siklikla gbévde ve sacl deriyi tutan, kil
folikUllerinin etkilendigi, hiperkeratotik papller lezyonlarla
karakterize, otozomal dominant gecisli bir genodermatozdur.
Patogenezde, kalsiyjum pompasini kodlayan 12q23-24,1

kromozomunda lokalize ATP2A2 genindeki hasar sonucu yani sira, gordlebilen varyantlarl hipertrofik, vezikiloblloz,

epidermal homeostazisin bozulmasi ile dezmozomlarda ve ~ hipopigmente, zosteriform veya lineer, akral ve komedonal
tonoflament-dezmozom kompleksinde bozulma sorumlu Darier hastaligi olarak siralanabilir4.5. Hastalik literatlrde
tutulmustur!. Hastalk her iki cinste esit olarak gorlir mental retardasyon ve psikoz tablolari ile iliskilendirilmistir®.
ve prevalans 100,000'de 1'dir2:3. Darier hastaliginin tipik Hastaligin  tanisi  klinik ve histolojik olarak konulur.
lezyonlari, seboreik alanlar, sagli deri ve ekstremitelerde Histopatolojide akantoliz ve diskeratoz g&zlenir. Ayirici
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tanida Grover hastalidi, seboreik dermatit ve Hailey Hailey hastalidi
dustintlmelidir. Topikal kortikosteroidler, topikal immunmodulatorler,
topikal ve sistemik retinoidler hastaligin tedavi secenekleri arasinda yer
alir. Komedonal Darier hastaliginda tipik klinik bulgularin yani sira, acik
ve kapall komedonal lezyonlara rastlanir. Komedonal Darier hastalidi
nadir gorildiugu icin bu olguyu sunduk.

Olgu Sunumu

Elli dokuz yasinda bayan hasta klinigimize yaklasik olarak 3 yildir var
olan ve giderek artis gdsteren, govdede ve deri kivim bdlgelerinde,
hafif kasintil, kahverengi renkte, ¢ok sayida dokintl yakinmasi ile
basvurdu. Hastanin dermatolojik muayenesinde bilateral aksiller
bolgede, meme altlarinda ve gdévdede c¢ok sayida kahverengi
hiperkeratotik papuler lezyonlarin yani sira, yer yer acik ve kapali
komedonal lezyonlar gérildi (Resim 1, 2). Oral mukoza ve genital
mukoza normal gériinimdeydi. Tirnaklarda ve palmoplantar bélgede
de herhangi bir anormal bulgu saptanmayan hastanin fizik muayenesi,
dermatolojik bulgular disinda 6zellik arz etmiyordu. Ek sistemik hastaligi
olmayan hastanin ézge¢misinde ve birinci derece yakinlarinda bilinen
herhangi bir deri hastaligi ykisi yoktu. Yapilan tam kan sayimi ve rutin
biyokimyasal tetkikler normal sinirlardaydi. Folikller keratotik paptler
lezyondan alinan biyopsi materyalinin histopatolojik incelemesinde,
fokal parakeratoz odaklari, akantolitik diskeratotik hicreler, bazofilik
nikleer artiklar, yariklar, dermiste 6dem ve perivaskiler nonspesifik
mononUkleer hiicre infiltrasyonu izlendi (Resim 3). Hastaya klinik ve
histopatolojik olarak komedonal Darier hastaligi tanisi konuldu.

Tartisma

Darier hastaligi, seboreik alanlarda yerlesen, yaygin hiperkeratotik
papuler lezyonlarla karakterize bir keratinizasyon bozuklugudur?.8.
Komedonal Darier hastaligi ise ik defa Derrick ve ark. tarafindan,
Darier hastaliginin tipik klinik bulgularinin yani sira akne benzeri
komedonal lezyonlarin gorildigu 2 erkek olguda tanimlanmistir.

Resim 1. Hastanin bilateral aksiller alanda ve gdévdede cok sayida
kahverengi hiperkeratotik papuler lezyonlarin yani sira yer yer agik ve
kapall komedonal lezyonlar

Literatlirde komedonal Darier hastaligi tanisi konulan az sayida olgu
vardir. Derrick ve ark.’nin her iki olgusunda da klasik klinik bulgulara
ek olarak komedonal lezyonlar gérilmustir. Nabeshima ve ark.’nin
tanimladidi olguda ise, gdvdede komedon benzeri sarmsi lezyonlar
ve bazilar blyikge olmak Uzere ¢ok sayida kistik lezyon mevcuttu'0.
Baska bir olguda ise komedonal lezyonlarin yani sira, yliz ve sacl deride
daginik olarak yerlesen, birbirleriyle birlesme egilimi gosteren noduler
lezyonlarin  gortldiglu, komedonal Darier hastaligi  bildirilmistir>.
Mansur ve ark. komedonal Darier hastaligi tanisi konulan iki erkek
kardes olgu sunmuslardir’. Bu olgu, hastaliktaki komedonal ve
kistik lezyonlarin olusumunda genetik faktorlerin rolt olabilecegini
dustndirmektedir. Literatlirde hastaligin otozomal dominant gegis
gosterdigi belirtilmesine ragmen olgunun birinci derece yakinlarinda
herhangi bir deri hastaligi éykisi yoktu. Hastalik literatlirde mental

Resim 2. Govdede ¢ok sayida kahverengi hiperkeratotik papller, acik
ve kapali komedonal lezyonlar

Resim 3. Histopatolojide fokal parakeratoz odaklari, akantolitik
diskeratotik hicreler, vyariklar, dermiste 6dem ve perivaskiler
nonspesifik mononukleer hiicre infiltrasyonu (H-Ex 100)
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retardasyon ve psikotik tablolar ile iliskilendiriimistiré. Olgumuzda
herhangi bir mental ve psikiyatrik patoloji saptanmadi. Olgumuzda,
fleksural katlanti bolgelerinde daha yogun olmak Uzere kahverengi
keratotik papuler lezyonlar, agik ve kapall komedonlar ve yer yer kistik
lezyonlar mevcuttu. Histopatolojik olarak Darier hastaliginin tipik
Ozelliklerini gdsteren hastamiza komedonal Darier hastaligi tanisi
kondu.

Sonug

Darier hastaliginda komedonal ve kistik lezyonlar nadiren gértilmektedir.
Bu tlr lezyonlarin varligi durumunda tablo éncelikle Darier hastaliginin
komedonal varyanti olarak degerlendiriimelidir.
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