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Akrokeratoelastoidozis: Bir Olgu Sunumu

Acrokeratoelastoidosis: A case report
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Ozet

Akrokeratoelastoidozis (AKE) el ve ayaklarin kenarlarinda kuguk, sert, sari papullerle karakterize nadir gorulen bir papuler
palmoplantar keratozdur. Hastaligin hem otozomal dominant hem de sporadik formlari bildirilmistir. Histolojik bulgulari
arasinda hiperkeratoz, akantoz ve dermiste elastik liflerde belirgin azalma yer alir. Ginimuze kadar AKE'in kuratif tedavisi
bildirilmemistir. Bu makalede AKE tanisi alan 15 yasinda sporadik bir kiz olgu sunulmakta ve ayirici tani gézden gecirilmektedir.
(Turkderm 2010; 44: 229-31)

Anahtar Kelimeler: Akrokeratoelastoidozis, genodermatoz, palmoplantar

Summary

Acrokeratoelastoidosis (AKE) is a rare papular palmoplantar keratosis characterized by small, firm, yellow papules distributed
on the margins of the hands and feet. Both autosomal dominant and sporadic forms of the disease have been reported.
Histologic findings consist of hyperkeratosis, acanthosis and marked decrease in dermal elastic fibers. No curative treatment
of AKE has been reported to date. In this article, we present a sporadic case of a 15-year-old female patient diagnosed with
AKE and discuss the differential diagnosis. (Turkderm 2010; 44: 229-31)
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AKE, ingilizce ve Turkee literatiirde olduk¢a az sayida
rapor edilmistir. Biz de, klinik ve histopatolojik olarak
AKE o6zellikleri gosteren sporadik olguyu nadir bir
antite olmasi nedeniyle sunuyoruz.

Giris

Akrokeratoelastoidozis (AKE), nadir gorulen bir marjinal
papuler akrokeratodermadir. ilk kez 1953'de Breziyali
dermatolog Oswaldo Costa tarafindan tanimlanmistir'.
El ve ayaklarin i¢ ve dis ylzeyinin deri bileske hattinda,
avug ici ve ayak tabaninin 6zellikle tenar ve hipotenar
kisimlarinda kuguk, sert, parlak, sari, diz bazen gobekli
ve/veya hiperkeratotik papduller ile seyreder. Ayrica
eklem Uzerleri (interfalangial ve metakarpafalangial

Olgu

On bes yasindaki kiz ¢ocuk olgu, el ve ayaklarinda
zamanla sayica ve boyut olarak artis gosteren lezyon-
larla klinigimize basvurdu. Lezyonlar ilk defa 5
yasindayken ayak tabani ve avug icinde baslamis ve

eklemler), tirnak kivrimi, diz, bacak 6n yuz{, ayak bilegi
ve dorsumu, el bilegi ve dorsumu etkilenebilir. Papuller
birleserek plak olusturabilir. Lezyonlar genellikle asemp-
tomatiktir fakat hiperhidroz eslik edebilmektedir?*.
Ailesel olgularda otozomal dominant kalitim géralmek-
le birlikte sporadik olgular daha sik bildirilmektedir®.

arada agriya neden oluyormus. Hiperhidroz, yogun
glines maruziyeti veya travma Oykusu olmayan hasta
daha 6nce herhangi bir tedavi almamisti. Ailesinde
benzer lezyonlari olan hi¢ kimse yoktu. Dermatolojik
muayenesinde, avug icinde, el dorsumunda 6zellikle
metakarpafalangial ve interfalangial eklem Uzerlerinde,
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4. ve 5. el parmaklarinin tirnak kivrimlarinda, ayak tabaninda,
dorsumunda, dis lateralinde ve 4. ayak parmadi lateralinde sari
renkli, parlak, sert, hiperkeratotik ¢ok sayida papul izlendi
(Resim 1,2). Papuller ayak tabani ve dis lateral kisminda birserek
plak olusturuyordu. Tirnaklar normal gérinimdeydi. Alinan
deri biyopsi 6rneginin histopatolojik incelenmesinde, yogun
hiperkeratoz, hipergranlloz ve akantoz saptandi (Resim 3). Elas-
tik doku boyamada (Van Gieson boyasi) dermiste elastik lif kaybi
gozlendi (Resim 4). Bu klinik ve histopatolojik bulgularla AKE
tanisi konuldu. Tedavide topikal tretinoin %0,05 ile % 10 salisilik
asit ve Ure kombinasyonu baslandi. Bir aylik tedavi sonunda
lezyonlarda gerileme izlenmedi.

Tartisma

GUnumizde AKE nadir gortlen, muhtemelen kromozom 2 ile
baglantisi olan, otozomal dominat gegis gosteren genodermatoz
olarak bilinmektedir. Fakat literatrde sporadik olgular daha sik
bildirilmistir. Her irkta ve cinste goérulebilmektedir. Genellikle
erken ¢ocukluk veya adolesan donemde baslamaktadir fakat
eriskin dénemde de baslayabilir®. Hastamiz lezyonlarin ilk kez
cocukluk déneminde géruldigu sporadik olgudur.

AKE'de sert, parlak, sari, 2-4 mm boyutunda, ¢ok sayida hiper-
keratotik bazen gobekli papuller izlenir. Lezyonlar el, ayak,
parmaklarin lateral kisimlarinda, avug ici, ayak tabaninda,
eklem Uzerlerinde ve tirnak kivriminda gértlmektedir. Tirnak
tutulumu bildirilmemistir. Avug icinde soliter olarak saptanan
papuller ayak tabaninda plak olustururlar. Papuller genelikle
asemptomatik ve simetriktir fakat bazen agri ve hiperhidroz
eslik edebilir, unilateral ve lineer dagilim goralebilir. AKE zaman
icersinde yavas progresyon gosterirken hamilelik déneminde
hizli ilerleme olabilir'’®. Olgumuzda agriya neden olan, zaman-
la sayillarinda ve boyutlarinda artis olan el i¢i ve dorsumunda,
ayak tabani ve dorsumunda, elde eklem Uzerlerinde ve tirnak
kivriminda papdlleri gézlemledik. Ayak tabaninda papullerin
plak olusturdugunu izledik. Tirnak tutulumu ve hiperhidroz
saptamadik.

AKE'in etyopatogenezi net olarak bilinmemektedir. Histo-
patolojik calismalarda elastik liflerde azalma oldugu goste-
rilmistir. Elastik doku hasarinin dermise sinirli oldugu dusa-
ntlmektedir. Bununla birlikte Fiallo ve arkadaslari, bir olgu-
da histopatolojik olarak normal gértiinimla deride de elastik
doku defekti oldugunu goéstermislerdir. Bu bulgu AKE’'de
generalize elastik doku hasari oldugunu dustindirmekle
beraber hastaligin neden akral bolgelerde predispoze oldu-
gu bilinmemektedir. Ayrica ultrastriktdrel calismalar, elastik
liflerde azalmanin liflerde parcalanmadan ziyade liflerin sen-
tezinde yetersizlik sonucu meydana geldigini gostermistir'®™.
Yoshinaga ve arkadaslari lokalize nodtiler ve sistemik sklero-
derma ile es zamanl olarak gérilen AKE bildirmisler ve AKE
ile noduler skleroderma etyolojisinin iliskili olabilecegini ileri
sirmuslerdir’".

Primer elastik doku bozuklugu oldugu dustntlen bu durumun
histopatolojisinde, hiperkeratoz, akantoz, graniler tabakada
artis ve dermiste elastik liflerde azalma veya kaybolma izlen-
mektedir. Dermal kollajende degisiklik, dermiste kalsifikasyon
ve inflamasyon bulunmamaktadir®®. Olgumuzda yogun hiper-
keratoz, akantoz, hipergraniloz ile birlikte Van Gieson boya-
mada dermiste elastik liflerde kaybolma goértlmesi tani konul-
masini saglamistir.

AKE, palmoplantar marjinal papular keratoderma grubuna da-
hil olmasi nedeniyle gruptaki diger bozukluklarla ayirici taniya
girmektedir. Fokal akral hiperkeratoz (FAH), lezyonlarin basla-
ma yasl, klinik bulgular ve etyopatogenezinin bilinmemesi

yonleriyle AKE'e benzemektedir. Ayirnminda, histopatolojisinde
sadece fokal hiperkeratoz ve akantoz izlenmesi, dermisteki
elastik liflerin saglam olmasi anahtar bulgudur**™, Ellerin deje-
neratif kollajenéz plaklari (EDKP), beyaz irkta, orta yas ve yasl
kisilerde gorulmesi, genetik faktorlerin yanisira uzun sureli
travma, basing ve glines maruziyetinin etyolojide suclanmasi,
genellikle asemptomatik, sar keratotik papullerin el baspar-
mak ve isaret parmaginda izlenmesi, histopatolojisinde dermis-
te hem kollajen ve hem de elastik liflerde dejenerasyon saptan-
masi ile AKE'den ayirt edilir*®. Ellerin keratoelastoidozis marji-
nalisi, beyaz irkta ileri yasta gortlmesi, klinik ve histopatolojik
bulgularla EDKP'ina benzer. Etyolojisinde uzun sureli glnes
maruziyetinin yanisira ellerle yogun is gérmenin su¢lanmasi,
histopatolojisinde belirgin solar elastoz izlenmesi, irk ayirimi ol-
masi ve ileri yasta goértlmesi 6zellikleri ile AKE'den ayrilir?**,
Mozaik akral keratozis'te mozaik veya yap-boz paterni goste-
ren keratotik papullerin olmasi ve histopatolojisinde hipergra-
nuloz olmamasi, elastik liflerin saglam olmasi AKE'ten farklilik
gosteren bulgulardir®. Yine punktat tip palmoplantar kerato-
dermanin, papulotranslisen akrokeratodermanin histolojisin-
de elastik liflerin saglam olmasi AKE'den farkli olmalarina
neden olur'¢. Akrokeratozis verrisiformis, otozomal dominant
heredite gostermesi, sporadik olgularin da bildirilmesi, cocuk-
luk déneminde baslamasi, siklikla el ve ayak dorsumunda ¢ok
sayida verrikéz papullerin izlenmesi nedeniyle AKE ile ayirici
tanida yer alan, nadir gorilen lokalize keratinizasyon bozuklu-
gudur. Histopatolojisinde hiperkeratoz ve akantozla birlikte
papillomatoz, diskeratoz, epidermiste “kilise-kulesi” olarak
adlandirilan sivri ¢ikintilarin da saptanmasi farklilik yaratir'.
Palmar, plantar ksantomlar, porokeratoz ve verruka plana da
AKE’nin klinik ayiric tanisinda yer almaktadir. Bu durumlarin hic-
birinin histolojisinde dermiste elastik liflerde degisiklik izlenmez.
Ksantomalarda, vakuole (kopukst) makrofajlarin varligi karakte-
ristiktir. Porokeratozda, kornoid lamella gérilmesi anahtar bul-
gudur. Verruka planada, nukleus etrafinda vakuoller ve kerato-
hiyalin grandller iceren koilositik hticreler saptanir®.

AKE'in histopatolojik ayirici tanisinda papuler elastoreksis (PE)
ve mid-dermal elastolizis (MDE) de yer almaktadir. PE, olduk¢a
nadir izlenen multipl elastik doku nevus formu oldugu dustna-
lGr. Deri bulgusu olarak genellikle gévdede simetrik dagilim
gosteren, asemptomatik, daginik olarak yerlesen, ¢ok sayida
beyaz papuller saptanir. Papuller plak olusturmaz. Histopatolo-
jisinde, dermiste elastik liflerde azalma ve parcalanma tespit
edilir>. MDE, genellikle orta yas bayanlari etkileyen, sik
gorulmeyen elastik doku bozuklugudur. Klinik olarak gévdede
ve ekstremite proksimalinde simetrik dagilim goésteren, iyi sinir-
Il ince kirisikliklar ve ayri ayri yerlesim gésteren perifoliktler
pvakaller yer alir. Histolojisinde, sadece orta dermiste gbzlenen
elastik lif kaybi saptanir®.

Olgumuzda AKE’in ¢ocukluk yasta baslamasi, agri semptomu
veren sari renkteki hiperkeratotik papullerin el disinda ayak-
ta da izlenmesi, gévde veya ekstremite prosimalinde tutulum
olmamasi, travma ve glines maruziyeti, yogun el ile is yapma
oykast yoklugu, histolojide dermiste elastik liflerde azalma
gorulmesi, papillomatoz, diskeratoz, kilise-kulesi epidermal
sivrilesme, vakuole makrofaj, kornoid lamella ve koilositik
hucrelerin izlenmemesi ile ayiricl tanida yer alan durumlar
ekarte edilmistir.

GUnumizde AKE'in kiratif tedavisi bildirilmemistir. Kortikoste-
roidler, salisilik asit, tretinoin, sistemik immunsupresifler (pred-
nizon, metotreksat), kriyoterapi ve erbium: YAG laser tedavisi
ile kur elde edilememistir”. Biz de salisik asit, Gre ve tretinoin
kombinasyonu uyguladigimiz olgumuzda basari saglayamadik.
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Resim 1. Ayak dorsumunda cok sayida, sert, oval, parlak sari

papiller Resim 4. Dermisteki elastik lif kaybi, Van Gieson boyasi x400

Oldukca nadir gorilen bir durum olan AKE'in etyopatogeneti-
ginin ve etkili tedavisinin tespit edilmesinin bildirilen olgu
sayisinin artmasi ile mimkdn olabilecegini disinmekteyiz.
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