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Ozet

Darier Hastaligi siklikla kil folikullerini etkileyen, esas olarak gbvde ve sach deri gibi seboreik bolgeleri tutan, hiperkeratotik
papullerle karakterize bir genodermatozdur. Komedonal Darier hastaligi ise komedonlar ve epidermoid kist benzeri lezyon-
larla belirlenen nadir rastlanan bir formdur. Literattrde bu 6zellikleri tagiyan 5 olgu bulunmaktadir. Bu makalede sunulan 27
ve 35 yaslarinda iki erkek kardeste, Darier hastaliginin tipik klinik bulgularina ek olarak ytuzde 6zellikle zigomatik bélgeler-
de, koltuk altlarinda ve sternum tzerinde ¢ok sayida agik ve kapali komedonlar, yer yer sari-beyaz renkte, yagh icerikli kist-
ler bulunuyordu. Bu alanlardan yapilan biyopsilerde izlenen kistik yapilarin duvarini déseyen epitelde akantoliz, yarik olusu-
mu ve diskeratotik hucreler, lumeninde ise lamellar tarzda keratin mevcuttu. Komedonal Darier hastaliginin iki kardeste or-
taya ¢ikmasi, bu klinik varyantin gelisiminde kalitsal veya cevresel faktorlerin rol oynayabilecegini distindurmektedir.
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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.
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Darier hastaligi otozomal dominant gegis gosteren, vi-
cudun cogunlukla seboreik bolgelerine yerlesen hiper-
keratotik papuller ve nodullerle karakterize bir geno-
dermatozdur. Hastaligin ¢ok iyi bilinen klasik tipi disin-
da hipertrofik, veziktlobulléz, hipopigmente, zosteri-
form veya lineer, akral ve komedonal Darier hastalig
olarak adlandirlan nadir gérilen tipleri de vardir®.
Komedonal Darier hastaligi (KDH), akneye benzer ko-
medonal lezyonlar ile karakterize bir klinik varyanttir,
bu lezyonlarda Darier hastaligina 6zgu histopatolojik

ozellikler bulunur. Bu sunumda klasik lezyonlarin yani
sira, yiz ve gévdede komedon ve kistlerle kendisini
gosteren ve komedonal Darier hastaligi tanisi konan
iki erkek kardes bildirilmektedir.

Olgu 1

Otubes yasinda erkek hasta, poliklinigimize topukla-
rindaki kalinlasma ve agrili catlaklar, viicudundaki ko-
yu renkli dokuntuler nedeniyle basvurdu. Bu belirtile-
rin 16 yil dnce basladigi hastada son 3 yildir topuklar-
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daki kalinlasmalar artmis ve ylrimeyi engeller hale gelmisti.
Hasta ayrica yaklasik 10 yildir yGzinde sivilceler ve yag bezele-
ri oldugunu belirtti. Soygecmisi sorgulandiginda anne ve erkek
kardesinde de benzeri dékintulerin oldugu 6grenildi. Derma-
tolojik bulgular disinda fizik muayene bulgulari normaldi.
Dermatolojik muayenede, her iki zigomatik cikintida, ster-
num Uzerinde ve koltuk altlarinda yaygin acik ve kapali kome-
donlar ve yer yer sari-beyaz renkte, yagli icerikli kistler gorual-
du (Sekil 1). Ayrica hastada sacli deride skuam ve krutlar, sirt-
ta interskapuler bolgede, g6gus ve karinda koltukalti ve me-
me hattindan inguinal bdlgeye kadar uzanan ve gbébek etra-
finda yogunlasan, simetrik yerlesimli, bazilari masere goru-
numlu keratotik, kahverengi folliktler papuller izlendi (Sekil
2). Her iki el ve ayak sirtinda yassi, 2-3 mm ¢apli, deri rengin-
de veya soluk eritemli papuller mevcuttu. Ayak tabanlarinda
kitle olusturacak 6l¢tide yogun hiperkeratoz ve fissurler sap-
tandi. Avug iclerinde noktasal hiperkeratoz izlendi. Oral mu-
kozada sert damakta kaldirnm tasi gériinimunde yaygin pa-
puller, el ve ayak tirnaklarinda uzunlamasina kirmizi gizgilen-
meler, distal kenarlarda ¢entiklenme ve subungual hiperkera-
toz, matlasma, sari renk degisikligi gorulda.

Olgu 2

Yukaridaki olgunun 27 yasindaki erkek kardesinin dermato-
lojik muayenesinde de sirt, g6gus ve sagli deride Darier hasta-
hidina ait tipik klinik bulgularin yanisira, yiz, koltuk altlari ve

Sekil 1: Olgu 1- Goguste acik ve kapali komedonlar.

goguste benzer sekilde acik ve kapali komedonlar ve kistler
goralda (Sekil 3,4). Her iki olgunun follikller keratotik papul
iceren alanlarindan yapilan biyopsilerde Darier hastaligina ait
tipik histopatolojik bulgular saptandi. Kist ve komedonlardan
yapilan biyopsilerde Iimende lamellar tarzda keratin, duvari
doseyen epitelde ise akantoliz, yarik olusumu ve diskeratotik
hicreler goéralda (Sekil 5,6). Her iki hastanin rutin hematolo-
jik ve biyokimyasal parametreleri normal sinirlar icinde bulun-
du. ilk olguya asitretin 50 mg/gin, ikinci olguya ise isotretino-
in 40 mg/guin baslandi. Ancak hastalar ilaglarini dizenli olarak
saglayamadiklarindan, bu tedavinin lezyonlar Gzerindeki etki-
si tam olarak degerlendirilemedi.

Tartisma

Komedonal Darier hastaligi ilk olarak Derrick ve arkadaslari
tarafindan, Darier hastaliginin klasik klinik bulgularina ek ola-
rak, goz cevresi, kulaklar, boyun, sacli deri ve gévdede iri ko-
medonal ve noduler lezyonlarin izlendigi iki olguda, Darier
hastaligina 6zgu tipik mikroskopik bulgularin saptanmasiyla
tanimlanmistir’. Bugline dek, literatirde komedonal Darier
hastaligi tanisini almis 5 olgu bulunmaktadir. Bu olgularda
yuz, sacli deri ve gévdede komedonlar, kistler, nodiller ve ¢6-
kuk nedbelerin yanisira, Darier hastaliginin deri ve tirnak bul-
gularinin gesitli derecelerde mevcut oldugu belirtilmektedir.
LiteratUrde Darier hastaligina ilaveten siddetli aknesi olan ve
‘fokal akantolitik diskeratoz' olarak isimlendirilen bir olgu da-
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kistik yapilar.

Sekil 3: Olgu 2- YUzde komedon ve

Sekil 4: Olgu 2- Yuzde acik, kapali komedon ve kist yapilari.
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Sekil 5: Lumeninde lamellar tarzda keratin iceren kistik yapi
(H&Ex40).

ha mevcuttur®. Bu olgu da komedonal Darier hastaligini ¢ag-
ristirmaktadir. ilk bildirideki her iki hastanin da orta yas ve
Uzerinde olmasi (55 yas, 65 yas), bu lezyonlarin ilerleyen yas
ve buna bagli giines hasariyla ortaya cikabilecegini akla getir-
mistir’. Ancak daha sonra bildirilen, 32, 34 ve 47 yaslarindaki
3 olgu bu lezyonlarin daha erken yasta da gelisebilecegini
gostermistir®®. Derrick ve ark.'nin olgularindan her ikisinde de
komedonlar gorilmusken, Nabeshima ve ark.'nin tanimladigi
olguda ise g6gus ve sirtta komedonlara benzeyen sarimsi lez-
yonlar ve bazilar bagparmak buyukliginde ¢ok sayida kist
mevcuttu®. Lee ve ark.'nin bildirdigi iki olguda da hem kome-
donlar, hem de 6zellikle yuz ve sag¢h deride daginik sekilde
yerlesen veya birbirleriyle birlesme gdsteren noddller izlen-
mistir®. Olgularimizda ilk bakista akne vulgarisi animsatan ko-
medonlar ve epidermoid kist benzeri lezyonlar hem yuz gibi
gunese acitk, hem de koltukalti gibi glinese kapal alanlarda
mevcuttu ve Darier hastaliginin tipik keratotik papulleri ile bir
arada bulunuyordu. Her iki olguda da hem komedon, hem de
kist gértinimundeki alanlardan yapilan biyopsilerde Darier
hastaligina 6zgu histopatolojik bulgularin izlenmesiyle nadir
bir form olan komedonal Darier tanisi kondu. Olgularimizin
27 ve 35 yas gibi gencg eriskin ddnemde olmasi, ayrica lezyon-
larin 10 yil gibi uzun suredir var olduklarinin 6grenilmesi bu
tablonun glnes hasarindan bagimsiz olarak orijinal hastaligin
bir parcasi olarak bulunabilecegini desteklemektedir.

Darier hastaliginda komedon ve kistlerin olusum nedeni agik
degildir. Epidermoid kistlerin cogunlukla kil folliktllerinin in-
fundibuler parcasindan kaynaklandigi ve folliktler okltzyon
ile inflamasyonun bu strecte rol oynadigi dustuntlmektedir’.
Bilindigi gibi Darier hastaliginda lezyonlar cogunlukla sebore-
ik bolgelerde bulunur ve folliktler yerlesim 6n plandadir. Da-
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Sekil 6: Kist duvarinda akantoliz, yarik olusumu ve diskera-
totik hucreler (H&Ex200).

rier hastaliginda pilosebase yapilarda tika¢ olusumu ve infun-
dibuler genislemeler histopatolojik olarak da izlenmektedir.
Bu durumda Darier hastaliginda epidermoid kist ve kome-
donlarin bulunmasi dogal strecle uyumlu olabilecek bir geli-
simdir. Gene de bu hastalikta epidermoid kist ve komedonlar
ancak nadiren goérlalmektedir.

Sonug olarak, Darier hastaligina eslik eden epidermoid kist ve
komedonlar oncelikle ayni hastaligin komedonal tipi olarak
dustundlmelidir. Komedonal Darier hastaligi nadir gérilen bir
klinik tiptir ve bilindigi kadariyla bu bildiride 6. ve 7. olgular su-
nulmaktadir. Bugtine dek bildirilen olgularda komedonal lez-
yonlarin ve kistlerin ailesel 6zellik gosterdigine deginilmemistir.
Burada ilk kez iki kardes olguda komedonal Darier hastaliginin
gosterilmesi, bu klinik varyantin gelisiminde genetik, bireysel
ve cevresel faktorlerin rol oynadigini distindurmektedir.
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