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Ozet

Dowling-Degos hastaligi (DDH), esas olarak fleksural bélgeleri ilgilendiren retikiiler hiperpigmentasyon, hi-
perkeratotik follikiiler lezyonlar ve agiz gevresinde ¢kiik noktasal skarlar ile karakterize, otozomal dominant
gecisli, nadir gériilen bir genodermatozdur. Son yillarda basta Kitamura'nin retikiiler akropigmentasyonu
(KRA) olmak (izere baska bazi tablolarin da bu hastaligin degisik gériiniimleri olabilecedi ve bunlarin bir
spektrum icinde degerlendiriimeleri gerektigi belirtiimektedir.

Bu yazida 4'ii KRA'ya ait bazi bulgulara da sahip olan 6 DDH olgusunun klinik ve histopatolojik 6zellikleri
belirtilmistir. Hepsi kadin olan olgularda hastaligin baslangi¢ yasi ortalama 21.2 olarak hesaplanmis, 3 olgu-
da aile dykiisii pozitif bulunmustur. Olgularin 1'inde sadece vulva tutulumu gérilmis, 2 olguda ise daha én-
ce DDH igin bildirilmemis olan palmoplantar keratoderma saptanmistir. Olgularin 3'iinde yumusak fibromlar,
1 olgunun kendisinde, 2 olgunun ise ailesinde fronkiiloz varligi dikkati cekmistir. Tim olgularda DDH veya
KRA icin tanimlanan tipik histopatolojik ézelliklere rastlanmstir.

Anahtar Kelimeler: Dowling-Degos hastaligi, Kitamura'nin retikiler akropigmentasyonu, retikiiler pigmentas-
yon, pigmentasyon bozuklugu
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Summary

Background and design: Dowling-Degos disease (DDD) is a rare genodermatosis with an autosomal domi-
nant inheritance pattern, characterized by reticular hyperpigmentation, hyperkeratotic follicular lesions and
perioral pitted scars. In recent years, it is postulated that a group of different genodermatoses including reti-
culate acropigmentation of Kitamura (RAK), are different expressions of a single disease and should be re-
garded in a spectrum of a complex entity.

Materials and methods: Here, 6 cases of DDD, which 4 of them also showing some features characterizing
RAK, are presented. All the patients were women, and the average age of disease onset was found to be 21.2.
Results: Three cases had family history of similar pigmentation. In 1 case, lesions were confined to vulva, 2
of the other cases showed palmoplantar keratoderma which has not been described with DDD before.
Three cases demonstrated soft fibromas, 1 case had active lesions of furoncules and 2 additional cases
described furonculosis in their family. The histopathological examinations revealed typical findings of DDD
and RAK in all patients.

Key Words: Dowling-Degos disease, reticular acropigmentation of Kitamura, reticular pigmentation, pigmen-
tation disorder

Mansur AT, Giindiiz S, Uygur T, Akgiin N, Aker F. Dowling-Degos disease: clinical and histopathological
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Dowling-Degos hastaligi (DDH) baslica
fleksural bdlgelere yerlesen ve retikler
bir desen gizen 2-5 mm ¢aph pigmentli
makdllerin goruldigi bir genodermatoz-
dur. Hastaligin diger klinik bulgular esas
olarak agiz ¢cevresine yerlesen deriden
¢Okik, koyu renkli skarlar ve komedonu

andiran follikiiler keratotik lezyonlardir.
Hastaliga nadir rastlanir ve bugtine dek
az sayida olgu serisi bildirilmistir'”. Bu ya-
zida 10 yil iginde poliklinigimize bagvuran
hastalar arasinda bu taniyr almis olan 6 ol-
gunun klinik ve histopatolojik 6zellikleri ta-
nimlanmaktadir.
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Gerec ve Yontem
Olgu 1

Kirk yasinda kadin hasta 16 yasindan bu yana gov-
de ve ekstremitelerinde sebat eden renk koyulagsma-
lari nedeniyle basvurdu. Obezite disinda genel sag-
lik durumu iyi olan hastanin bebekliginden beri avug-
lar ve ayak tabanlarinda kalinlagsmalar mevcuttu.
Hasta ailesinde pigmentasyon bozuklugu veya kera-
toderma bulgulan g&steren baska bir birey olmadigi-
ni belirtti. Dermatolojik muayenesinde avug igleri ve
ayak tabanlarinda punktat keratoderma, el bilekleri-
nin fleksural yiizeylerinde, boyunda, meme altlarinda
ve agiz gevresinde retikiler pigmentasyon saptand..
Ayrica perioral ve periorbital bélgelerde ¢okik, pig-
mentli skarlar da mevcuttu (Sekil 1). Pigmentli ma-
killerden yapilan histopatolojik incelemede epider-
miste sepetsi ortokeratoz, retelerde uzama ve birles-
me egilimi, bazal tabakada yer yer guruplar yaparak
dermise dogru uzanan melanositler ve baz alanlar-
da daha belirgin pigment artisi, dermiste hafif peri-
vaskiiler monontikleer hiicre infiltrasyonu saptand..

Olgu 2

Otuz yasinda kadin hasta, 15 yasinda gévdesinden
baslayip, giderek ekstremitelerine yayilan koyu renkli
lekeler nedeniyle poliklinigimize basvurdu. Avug igi
ve ayak tabanlarinda ayni zamanlarda baslayan sert-
liklerden de yakinmaktaydi. Hastanin anne ve babasi
akraba degildi; anne ve anneannesinde palmoplan-
tar keratotik paptiller ve benzer pigmente lezyonlar
bulundugu 6grenildi.

Sekil 1: Perioral bélgedeki hiperpigmentli ¢6kiik skarlar.

Genel saglik durumu iyi olan olan hastanin her iki
avug iginde, parmaklarin palmar ytizeylerinde ve
ayak tabanlarinda sar beyaz keratotik papliller ve
yer yer diffliz sarn renkte hiperkeratoz izleniyordu
(Sekil 2). El bilekleri i¢ yiizleri ve gégiis 6n yliziinde
yaygin, gogus altlar, koltuk altlar ve el sirtlarinda
ise tek tek hiperpigmentli makiiller mevcuttu (Sekil
3). Oral mukoza muayenesinde skrotal dil dikkati
gekiyordu.

Pigmentli makdllerin histopatolojik incelemesinde
epidermiste sepetsi ortokeratoz, retelerde uzama ve
kalinlagsma, melanositlerde artig, damarlarda belir-
ginlesme, perivaskiiler seyrek lenfositler ve damar
disi eritrositler gorildi. Avug iginden alinan biyopsi-
de palmoplantar keratoderma ile uyumlu bulgular
saptandi.

Sekil 3: El sirtlarinda yerlesmis hiperpigmentli makdiller.
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Olgu 3

Otuziki yasinda kadin hasta 5 yil 6nce gévde ve
ekstremitelerinden baslayan kahverengi lekelerin za-
manla yayildigindan yakiniyordu. Ozgegmisinde tek-
rarlayici furonkiiloz disinda 6zellik yoktu. Anne-baba
akrabaligl tanimlamayan hastanin 5'i erkek, 5'i kiz
olan 10 kardesinden 1 kiz kardesinde ve babasinda
benzer bulgular oldugu 6grenildi. Obez olan hasta-
nin dermatolojik muayenesinde meme alti, gégls or-
ta kismi ve koltuk alti bdlgelerinde daha yogun, bo-
yun yan yuzlerinde daha az olmak Ulzere retikiler
pigmentli makiiller goriildi (Sekil 4). El sirtlarinda,
sag antekibital bolgede ve kasiklarda tek tek yerles-
mis, az sayida pigmentli makil izlenmekteydi. Her iki
koltuk altinda yumusak fibromlar, gégus altlar, kol-
tuk altlan ve karinda komedonlar, her iki agiz birlese-
gi dis kisimlarinda kiigtik ¢okiintiiler mevcuttu. Pig-
mentli lezyonlarin histopatolojik incelemesinde epi-
dermiste hiperkeratoz, yer yer keratin kistler, dallan-
malar yapan reteler, bazal tabakada melanin artigi
saptandi (Sekil 5).

Olgu 4

Kirkii¢c yasinda kadin hasta, vulvadaki, baslangi¢ za-
manini kesin olarak séyleyemedigi, ancak yillar igin-
de arttigini farkettigi koyu renkli lekeler nedeniyle
basvurdu. Hasta anne, baba ve kardesleriyle iki er-
kek gocugunda pigmentasyon bozuklugu tanimla-
madi; ancak babasi ve erkek kardesinde sik ¢iban

.

hverengi, tek tek,

Sekil 4: intermamer bélgedeki koyu ka
yer yer birlegme gdsteren makdiller.
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¢lkma Oykisli mevcuttu. Hastanin dermatolojik mu-
ayenesinde labium majus ve minuslar tzerinde 0.5
cm ve daha kiiglik caplarda, tek tek yerlesmis, ¢ok
sayida pigmentli makul saptandi. Diger viicut kivrim-
lari tutulmamisti. Boyunda gok sayida yumusak fib-
rom, avug iglerinde kiigik gukurcuklar mevcuttu.
Histopatolojik incelemede epidermiste retelerde
uzama, bazal tabakada pigment artisi, ylizeyel der-
miste kistik geniglemeler g&steren, lumene bakan
ylzde yer yer berrak vakuolli sitoplazmalari olan
hiicreler igeren kil follikiilt taslaklari izlenmekteydi
(Sekil 6).

Olgu 5

Viicudun cesitli bélgelerinde mevcut kahverengi le-
keler dolayisiyla poliklinigimize basvuran 26 yasinda-

’&i‘"&\ :t'\ .\r‘ } ‘H\: o .i. ' \ L Fl
Sekil 5: Dallanma gésteren reteler ve yer yer keratin
kistleri.

s

VR T e
Sekil 6: DDH igin tipik histopatolojik bulgularin yanisira
cok sayida kil follikilil taslag:.
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ki kadin hasta, bu lezyonlarin son 5 yil iginde gelisti-
gini belirtti. Anne ve babasi akraba olmayan hasta
annesi, teyzeleri ve kuzenlerinde benzer bulgular ta-
nimladi; bir kiz kardesi ise liken skleroatrofik tanisi al-
mist. Dermatolojik muayenesinde g6z kapaklarinda,
koltuk altlarinda, genital ve perianal bélgelerde ve
agiz gevresinde 0.5 cm gapli pigmentli makdiller sap-
tandi. Hastanin annesinin dermatolojik muayenesin-
de ise, 6n kol ve bileklerin fleksural ylizeyinde pig-
mentli makdiller ile g6z kapaklari, boyun ve koltuk alt-
larinda yumusak fibromlar ve kiigtik seboreik keratoz-
lar gorildu (Sekil 7). Anne ayrica koltuk alti, meme
alti ve kasik bélgelerinde gelisen tekrarlayici furonk-
lozdan yakiniyordu. Hastanin pigmentli lezyonlarin-
dan yapilan histopatolojik incelemede hiperkeratoz,
suprapapiller epidermiste incelme, retelerde uzama,
bazal tabakada pigment artigi, follikil agizlarinda ti-
kaclar ve reteler boyunca dermal fibrozis bulundu.

Olgu 6

Kirk yasindaki kadin hasta, 23 yasinda iken, gebeligi
sirasinda el ve ayak sirtlarinda baslayan ve gittikge
yayilan lekeler nedeniyle basvurdu. Anne ve baba-
sinda, 3 kardesinde (2'si kiz 1'i erkek), ve ¢ocukla-
rnda (2'si erkek, 1'i kiz) benzer hastalik dykiisti yok-
tu. Hastanin dermatolojik muayenesinde eller, el bi-
lekleri, 6n kollar ve ayak bileklerinin dis yuzeyleriyle
kasiklarda ve daha az oranda da meme altlarinda,
retikiiler tarzda, 2-5 mm gapli pigmentli makdiller iz-
lenmekteydi (Sekil 8). El bilegi ve 6n kol i¢ yiizleri
daha az derecede tutulmustu. Kasiklardaki lezyonla-
rin daha koyu renkte oldugu dikkati ¢cekiyordu. Has-
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ta lekelerin yazin koyulastigini belirtti. Boyunda az
sayida yumusak fibrom, avug iglerinde ve agiz cev-
resinde noktasal gukurcuklar mevcuttu. Pigmentli
alanin histopatolojisinde retelerde incelme, uzama
ve kivrintill gériintim, uglara dogru pigmentasyon ar-
tis, Ust dermiste perivaskiiler lenfohistiosit infiltras-
yonu mevcuttu.

Bulgular

Olgularin higbirinde kasinti yakinmasi, mental retar-
dasyon, ylizde eritem, hipopigmante makdil veya pa-
ptller ve epidermoid kist varligi ya da 6ykust yoktu.
Tim olgularda lezyonlarin ilerleyici seyir gosterdigi
ve kendiliginden gerilemedigi 6grenildi. Olgulardaki
klinik 6zellikler Tablo I'de, histopatolojik 6zellikler ise
Tablo Il ve Tablo Ill 'de 6zetlenmistir.

Tartisma

DDH, diger adiyla ‘fleksuralarin retikiler pigmentli
anomalisi’, kivrim bélgelerinde simetrik olarak yerle-
sen ve birbirleriyle birleserek retikiiler bir desen
olusturan kahverengi veya gri-siyah makiillerle ka-
rakterize, nadir bir genodermatozdur. DDH'li hasta-
lardaki diger bulgular agiz ¢cevresinde aknedekine
benzer ¢okiik skarlar, esas olarak boyunda gorilen
komedona benzeyen follikller, hiperkeratotik, koyu
renkli, toplu igne basi blytkliglinde papdiller, epi-
dermal ve trikilemmal kistlerdir'?. Hastalik adini ilk
kez 1978'de Wilson-Jones ve Grice'in yayiniyla al-
mistir ve o tarihten beri beyaz irkta 60'a yakin olgu
yayinlanmistir. Japonya'da ise hastaligin ¢ok daha

Tablo I: Olgularin Klinik &zellikleri.

Hastano | Yas/cins | Baglama yasi| Yerlesim | Aile 6ykiisti | Gokuk skar Komedon | Eslik eden bulgular

1 40/K 25 Fleksural (-) Perioral () keratoderma

periorbital

2 30/K 15 Fleksural | Anne () () keratoderma
Ekstans6r | Anneanne

3 32/K 27 Fleksural | Kiz kardes Perioral (+) Furonkiiloz
Ekstansor | Baba yum.fibrom

4 43/K ? Vulva (-) Palmar () Yumusak fibrom

ailede fronkiiloz
5 26/K 21 Fleksural | Anne, teyze (-) (-) Anne: seboreik
Kuzenler keratoz ve furonkiiloz

6 40/K 17 Fleksural () Palmar () Yumusak fibrom

Ekstansor perioral
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sik gorildigu bildirilmektedir. Bir genodermatoz ol-
masi nedeniyle olgularin gogunda aile dykilst pozi-
tiftir, ancak sporadik olgular da tanimlanmaktadir®*.
Olgularimizin yarisinda aile 6ykisu alinamadi. Bu
durum, hastaligin spontan mutasyonla ilk kez o bi-
reyde ortaya ciktigina isaret edebilirse de, sosyokul-
turel kosullar nedeniyle hastalarin aile bireylerinin ne
oranda tutuldugu hakkinda yeterli bilgiyi verememis
olmalarina da bagl olabilir.

Hastaligin degisken penetransli otozomal dominant
bir gecgis gosterdigi dusunulmekle birlikte, kadinlar
daha fazla etkilenmektedir'®*. Serimizdeki olgularin
timi kadindir ve aile dykulerinden de kadin bireyle-
rin daha sik etkilendigi anlasiimaktadir. Bu bulgular
cinsiyet farkiyla ilgili gézlemi desteklemektedir.

Bir genodermatoz olmasina karsin, DDH'da lezyon-
lar dogumsal degildir ve baslangi¢ yasi gok degis-

Tablo II: Olgulardaki epidermal degisiklikler.

Hiperkeratoz Suprapapiller Retelerde Bazal tabakada Folikdler
incelme uzama pigmente artisi tikag olusumu

Olgu 1 + + + +

2 + + + +

3 + + + +

4 + + + + +

5 + + + + +

6 + + + + +

Tablo lll: Olgulardaki dermal degisiklikler (PSB: Pilosebase Birim).

Reteler boyunca | Pigment Perivaskiler Likenoid PSB'de anormal Komedon
dermal fibrozis kontinensi infiltrasyon infiltrasyon proliferasyon benzeri kistler
Olgu 1
2 +
3 + + + +
4 + + +
5 +
6 +

Sekil 7: Koltuk altinda gok sayida yumusgak fibrom ve bir
adet furonkiil.
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Sekil 8: inguinal balgedeki pigmentli makiiller.



2004; 38: (2)

TURKDERM

kendir. Hastalik erken ergenlik déneminden gec¢
erigkin doneme kadar herhangi bir yasta ortaya cika-
bilir****, Olgularimizdan lezyonlari vulvaya sinirli olan
hasta baslangi¢ yasi konusunda bilgi verememis, di-
ger 5 olguda hastaligin ortalama baslangi¢ yasi
21.2 olarak bulunmustur.

DDH gibi edinsel retikiiler pigmentasyon gosteren
diger kalitsal hastaliklar i¢inde ‘Kitamura'nin Retiku-
ler Akropigmentasyonu (KRA)', ‘Haber Sendromu’,
‘Epiteliyal Kistlerin Eslik Ettigi, Ytz ve Boynun Reti-
kuler Pigmentasyonu’ ve ‘Familyal Multipl Folliktler
Hamartoma’' bulunmaktadir. KRA'ya 6zgi bulgular
iginde retikiiler pigmentasyonun el ve ayak gibi ak-
ral bélgelerin dis yuzlerinde yerlesmesi, avuglar ve
el parmaklarinda noktasal ¢okinttlerin bulunmasi
ve bu alanlarda deri gizgilerinin kesintiye ugramasi
sayllabilir. Haber sendromunda keratotik folliktiller
ve bunlarin yerinde gelisen noktasal gokuntulere ek
olarak, ytizde eritem ve telanjiektaziler goriiliir. Epi-
teliyal kistomatozisin eslik ettigi, boyun ve yiziin re-
tikliler pigmentasyonunda kahverengi-siyah makdil-
ler kulak 6ni, yanak, gene, alin ve boyunda yerles-
mistir. Sirt ve goguiste ise gok sayida epiteliyal kist
bulunur. Familyal multipl hamartomada ytizde, 6zel-
likle g6z kapaklari, yanaklar ve goguste kiiclik be-
yaz kistik nodtiller gériilir. Alin, labia majora ve pe-
rianal bolgelerde ise daha biyulk kistlere rastlanir.
Hepsi de otozomal dominant gegisli olan ve benzer
histopatolojik 6zellikler gésteren bu tablolarin
DDH'ya benzer bulgular igerebilecegi ve ayni has-
tada birden gok tablonun bulunabilecegi bildiril-
mektedir. Bu nedenle bazi yazarlar bu tablolarin bir
spektrum iginde degerlendirilmeleri gerektigini ileri
stirmektedirler®. Bu iliski 6zellikle DDH ve KRA igin
kurulmaktadir; ¢linki hem DDH, hem de KRA'nin
bulgularini gésteren hastalar tanimlanmis, ayrica
ayni ailenin baz bireylerinde DDH, bazilarinda ise
KRA gérilebildigi bildiriimistir’®. Bu nedenle, DDH
ve KRA'nin ayni antitenin farkli klinik gériintimlerini
yansittigi ileri strilmektedir. Olgu 2 ve 3'te kivrim
bdlgelerinin yanisira el sirtlarinda da daha az yogun
ve tek tek yerlesmis pigmentli makiller mevcuttu.
Olgu 6'da eller, el bilekleri ve 6n kollarin dig yuzleri
i¢ yuzlerinden daha fazla tutulmustu. Olgu 4 ve ol-
gu 6'da ise, KRA'daki gibi avuglarda ¢okik nokta-
sal skarlar izlendi. Bu g6zlemler olgularimizdan
4’tntin KRA bulgularini da tasidigini ortaya koy-
maktadir.

DDH basta koltuk altlari, kasiklar, meme altlar ve ara-
si olmak tizere kivrim bélgelerinde, uyluklarin i¢ yizle-
rinde, boyunda, nadiren el bileklerinde, sacli deride,
skrotum ve vulvada yerlesir. Lezyonlarin sadece vulva-
da yerlestigi az sayida olgu bildirimistir®'®. Olgu 4 bu
duruma bir diger 6rnek olusturmaktadir.

DDH'da inatgi kasinti ve hipopigmentli makdller na-
diren bildirilmektedir''>. Lezyonlar esas olarak ma-
kiler olmakla birlikte, bazen hafif paptler karakter
gosterebilir. Olgularimizda bu 6zelliklere rastlanma-
mistir. Bazi DDH olgularinda lezyonlarin sicak, str-
tlinme, basing ve ultraviole 1sinina maruz kalma gibi
yerel faktorlerin etkisiyle siddetlendigi gozlenmistir'®.
Serimizdeki 6. olgu da benzer sekilde, lekelerin ya-
zin koyulastigini belirtmistir. Ayni olgu, pigmentli lez-
yonlarin ilk kez gebeligi sirasinda ortaya ¢iktigindan
sOzetmektedir. Kim ve ark.nin 6 olguluk serisinde de
bir hasta gebelik sirasinda popliteal bolgedeki lez-
yonlarin koyulastigini belirtmistir®. Bu gozlemler, ye-
rel faktérlerin yanisira hormonal degisikliklerin de
hastaligin siddetini veya ortaya ¢ikisini etkileyebildi-
gini distindiirmektedir. Ancak, hormonal degisiklik-
lerin derinin dogal rengini veya diger pigmentli lez-
yonlari da koyulastirabildigi akilda tutulmalidir.

DDH'nin patofizyolojik mekanizmasi tam olarak bilin-
memekle birlikte pilosebase epitelin gcogalmasiyla il-
gili bir kusur oldugu distinilmektedir’. Buna bagli
olarak hastalarda tekrarlayici furonkiiloz ve abseler,
hidradenitis stipplrativa, yumusak fibromlar, epider-
moid ve trikilemmal kistler, cok sayida keratoakanto-
ma ve seboreik keratozlar goriilebildigi bildirilmekte-
dir*®'*'®, Hastalarimizdan birinin kendisinde, birinin
babasinda tekrarlayici furonkiiloz &ykisii mevcuttu.
Bir hastada komedonlar, 3 hastada ¢ok sayida yu-
musak fibrom varlig dikkati gekti. Bu hastalardan bi-
rinin (olgu 5) annesinde de, boyun ve koltuk altlarin-
da, yumusak fibromlarin yanisira gok sayida sebore-
ik keratoz saptandi. Histopatolojik bulgular deger-
lendirildiginde olgu 3'te yer yer keratin kistleri, olgu
4'te kil folliktilti taslaklar bulunmasi da yukaridaki
goriisli destekler nitelikteydi.

Olgu serimiz iginde 2 hastamizda, daha 6nce
DDH'da bildiriimemis olan palmoplantar keratoder-
manin bulunmasi ilgingtir. Bununla birlikte KRA'da
nadiren plantar keratoderma gorulebilmektedir'”. Ay-
rica Haber sendromlu 2 olgudan birinde diffiiz pal-
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moplantar, digerinde ise diffiz palmar keratoderma
varligi tanimlanmistir'®. Palmoplantar keratodermanin
rastlantisal bir birliktelik mi, yoksa DDH'ya eslik
eden bulgulardan biri mi oldugu konusu, ancak ben-
zer olgularin bildiriimesi halinde agiga kavusacaktir.

DDH'nin 6zglin histopatolojik bulgulari retelerin uza-
masi ve bazal kisimlarinin hiperpigmentasyon g&s-
termesi, asagiya dogru uzayan bu epidermis gikinti-
larinin filiform veya boynuzsu bir yapi olusturmasi ve
bu degisikliklerin gogunlukla folliktl infundibulumunu
da ilgilendirmesi ve/veya yer yer follikil tikaglarinin
izlenmesidir**®. Olgularimizin timtinde retelerin uza-
dig1 ve bazal pigmentasyonun arttigi gorilmustr.
Bazi olgularda perivaskiler mononiikler hiicre infilt-
rasyonu da dikkati gekmektedir.

DDH'nin ayirici tanisi igine retikiler pigmentasyon
gosteren diger hastaliklar alinmalidir''®. Bu hastalik-
lar icinde yer alan diskeratoz konjenitada retikdiler hi-
perpigmentasyonun yanisira mukozalarda I6koplaki,
dis ve tirnak anomalileri, kemik iliginde fonksiyon bo-
zuklugu ve maliniteye egilim vardir. Hastalarimizin
higbirinde bu 6zelliklere rastlanmamistir. Naegeli-
Franceschetti-Jadassohn sendromunda palmoplan-
tar keratoderma goriilmesi, bu bulgunun gorildugu
iki olgumuzda bu taniyi akla getirse de, sendromun
diger bulgulan olan terlemede azalma ve diglerde
diskolorasyon saptanmamistir. Olgularimizda hipo-
pigmente makiillerin gériilmemesiyle Dohi'nin akro-
pigmentasyonundan, jeneralize ihtiyozun ve terleme
azhiginin olmayisiyla dermatopatia pigmentoza reti-
kularis tanilarindan uzaklasilmistir.

Son yillarda llkemizden de DDH ve KRA tanisi al-
mis olgular bildirilmektedir***®. Tablo IV'de bu yayin-
lar ve olgularin klinik bulgular 6zetlenmistir.

Sonug olarak tlkemizde de nadir oldugu anlasilan
DDH'nin ve iliskili oldugu diger tablolarin iyi anlasil-
masi, bu hastalara dogru tani konulmasini kolaylasti-
racaktir.
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