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Olgu Sunumu
Case Report

Iktiyozis Vulgaris ve Akrokeratozis Verrisiformis

Birlikteligi:

Bir Olgu Sunumu

Ichthyosis Vulgaris Coexisted with Acrokeratosis Verruciformis: A Case Report
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Ozet

iktiyozis vulgaris, otozomal dominant gesis gésteren bir keratinizasyon hastaigidir ve yaygin pullanma ile karakterizedir.
Akrokeratozis verrusiformis de otozomal dominant, nadir gérulen bir keratinizasyon hastaligi olup, el ve ayak dorsal ytzde
sigilimsi, kahverengi-deri renginde papuiller ile karakterizedir. Burada, iktiyozis vulgaris ve akrokeratozis verrisiformisin bir arada
oldugu, 24 yasinda bir bayan hastayi sunmaktayiz. (Tdrkderm 2008; 42: 134-6)

Anahtar Kelimeler: Akrokeratozis verrsiformis, iktiyozis vulgaris, keratinizasyon hastaligi, otozomal dominant

Summary
Ichthyosis vulgaris is an autosomal dominant inherited, keratinization disorder and characterized by diffuse scaling.

Acrokeratosis verruciformis is also an autosomal dominant, rare keratinization disorder and characterized by warty, brownish
to skin colored papules on the dorsa of the hands and feet. We present a case of ichthyosis vulgaris coexisted with acrokerato-

sis verruciformis in a 24-year-old woman. (Turkderm 2008; 42: 134-6)
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Giris

iktiyozis vulgaris, otozomal dominant gecis gésteren ve
yaygin pullanma ile seyreden keratinizasyon hastaligi-
dir. Hastaligin sikligi 1:250-1:500 arasinda degismekte-
dir'. Akrokeratozis verrUsiformis ise nadir gértlen bol-
gesel bir keratinizasyon hastaligidir ve otozomal domi-
nant gecis gosterir. El ve ayak dorsal yizde, sigilimsi,
kahverengi veya deri renginde papdller ile karakterize-
dir®. Burada, iktiyozis vulgaris ve akrokeratozis verrisi-
formisin bir arada oldugu bir olgu sunmaktayiz.

Olgu

Yirmi dort yasinda bayan hasta, elde sigil ve vicutta
kuruluk sikayeti ile poliklinige bagvurdu. Oykusiinden,
vicudundaki kurulugun dogdugundan itibaren, elde-
ki lezyonlarinin ise 2 yildir ortaya ciktigi 6grenildi. Oz-
gecmiste baska bir 6zellik saptanmadi. Hasta, vicut
lezyonlari icin nemlendirici kullanmaktaydi. Anne ve
babasi ikinci dereceden akraba olan hastanin soygec-

misinde, dort kardesi oldugu ve kardeslerinden birinin
(30 yasinda, erkek) viicudunda da benzer sekilde kuru-
luk oldugu 6grenildi.

Dermatolojik muayenede, tim vicutta yaygin skuam
bulunmaktaydi (Resim 1). Bilateral el dorsal yiizde, cok
sayida, yer yer birbiri ile birlesmis ve deri renginde pa-
puler lezyonlari mevcuttu (Resim 2).

Sirt bolgesinden alinan punch biyopsinin histopatoloji-
sinde, ylzeyde orta derecede kalinlasmis bir hiperkera-
toz tabakasi mevcuttu. Epidermiste, graniler tabaka-
da incelme ve yer yer kayip, Ust dermiste ise hafif de-
recede kronik iltihabi hicre infiltrasyonu, sebase bez-
ler ve deri eklerinde azalma izlendi. El dorsal ylizden
alinan punch biyopsi materyalinin histopatolojisinde
ise ylUzeyde kalin bir hiperkeratoz tabakasi, epidermis-
te dlizenli akantoz ve dizenli kivrimli gérinidm veren
papillomatoz izlendi. Ust dermiste seyrek kronik iltiha-
bi hicreler goéruldi (Resim 3).

Karaciger ve bobrek fonksiyon testleri, lipid profili ve
hemogrami iceren laboratuvar testleri normal sinirlar
icerisindeydi.
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Klinik ve histopatolojik bulgular esliginde, hastaya iktiyozis
vulgaris ve akrokeratozis verrusiformis tanisi konuldu.

Hastaya 0.5 mg/kg oral asitretin ve topikal olarak %10 areli
nemlendirici baslandi. Tedavinin 2. ayinin sonunda gévde ve
ekstremitedeki lezyonlarda belirgin gerileme saptanirken, te-
davinin 6. ayinda el dorsal yiizdeki lezyonlarin tedavi éncesine
gore daha yassilasmis oldugu, ancak tam olarak gerilemedigi
saptandi. Hasta halen takip edilmektedir.

Tartisma

Akrokeratozis verrusiformis, nadir gérulen ve otozomal domi-
nant gegis gésteren bir genodermatozdur. Ancak sporadik ol-
gular da bildirilmistir**. Hastalik genellikle erken ¢ocukluk dé-
neminde gorulmekle birlikte, ge¢ baslangi¢li da olabilmekte-
dir*®. Bélgesel bir keratinizasyon hastaligi olan akrokeratozis
verrusiformis, ilk defa Hopf tarafindan tanimlanmistir®. El ve
ayak dorsal yiizde, deri renginde-kahverengi, yassi ve sigilimsi
papduller bulunur. Lezyonlar alt ve Ust ekstremite dis yizlerine
de yerlesebilmektedir. Ayrica palmar ve plantar bélgede punk-
tat keratozlar, tirnaklarda 16konisya, longitudinal cizgilenme,
yarilma ve subungual hiperkeratoz gibi degisiklikler de eslik
edebilir’. Olgumuzun lezyonlari, el dorsal yiz ile sinirliydi ve
punktat keratoz ve tirnak degisikligi bulunmamaktaydi.

Akrokeratozis verrusiformisin ayirici tanisinda éncelikle Darier
Hastaligi'nin akral lezyonlari yer alir. Akrokeratozis verrusifor-
misin histopatolojisinde hiperkeratoz, akantoz, papillomatoz

ok L

Resim 1. Sirtta yaygin skuamasyon

ve hafif dermal inflamasyon bulunurken, Darier Hastaligi'nda
parakeratoz ve diskeratoz gézlenir*®. Olgumuzda saptanan
histopatolojik bulgular akrokeratozis verrusiformis ile uyum-
luydu. Epidermodisplaziya verrusiformis, verrti plana ve sebo-
reik keratoz da akrokeratozis verrtsiformisin ayirici tanisinda
distnilmesi gereken diger hastaliklardir. Bu hastaliklar histo-
patolojik 6zellikleri ile ayirdedilebilir’.

Akrokeratozis verrusiformis tedavisinde ise kriyoterapi, lazer,
yuzeyel ablasyon, topikal ve sistemik retinoik asit tedavi sece-
nekleridir*>. Olgumuzda, asitretin tedavisi ile 6zellikle iktiyozis
lezyonlarinda belirgin gerileme saptadik. Akrokeratozis verri-
siformis lezyonlarinin ise tedavi 6ncesine gore daha yassilasti-
g1, ancak tamamen kaybolmadigr gézlendi.

Akrokeratozis verrtsiformis, Darier Hastaligi ile bir arada goru-
lebilmektedir’. Akrokeratozis verrtsiformisin ve Darier Hastali-
gi'nin iki farkl hastalik oldugu ileri strtlmekle birlikte, bir di-
ger gorus de ayni hastaligin degisik ekspresyonlari oldugudur?.
Akrokeratozis verrusiformisin, nevoid bazal hucreli karsinom
ve keratoakantom ile de bir arada géruldiagine dair olgu bil-
dirileri bulunmaktadir®®.

Resim 2. Bilateral el dorsal yiizde cok sayida deri renginde
papiiler lezyon

Resim 3. Kalin bir hiperkeratoz tabakasi altinda epidermiste
akantoz ve papillomatoz. H&Ex10
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Sonug olarak her ikisi de otozomal dominant gecis gosteren ve
keratinizasyon hastaligi olan akrokeratozis verrusiformis ve ik-
tiyozis vulgarisin bir arada olduguna dair literattrde bir olgu-
ya rastlamadik. Bu nedenle, bu makale akrokeratozis verrisi-
formis ve iktiyozis vulgaris arasindaki muhtemel genetik iliski-
yi distindiren ilk bildiridir.
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