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Kitamura'nin retikiiler akropigmentasyonu (KRA), el ve ayaklarin dorsal yiiziinde; Dowling-Degos Hastali-
§i(DDH) ise, fleksural bélgelerde retikiiler plgmente makdillerle karakterize nadir gériilen genodermatozlar ola-
rak tanimlanmisgtir. Son yillarda KRA ve DDH'nin, kompleks bir antitenin farkli klinik yansimalari olduguyla ilgili
goérisler 6n plana ¢ikmigtir. Burada nadir goru/en bu antitenin farkli fenotipleri olduguna inanilan KRA ve DDH
ozelliklerini birarada gdsteren yaygin retikiiler-punktat pigmentasyonu olan bir olgu sunulmaktadir.
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Summary

Reticulated acropigmentation of Kitamura (RAPK) and Dowling-Degos Disease (DDD) are rare genodermato-
ses characterized by reticulated pigmented macules located especially on the dorsa of the hands and feet in
RAPK and on the flexures in DDD. In recent years, it is postulated that these two genodermatoses are two dif-
ferent clinical projections of a complex entity. We report a case showing the futures of both RAPK and DDD,
supporting the hypothesis that they are different phenotypes of one single entity.
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KRA 1943'de Kitamura ve Akamatsu tara-
findan, el ve ayaklarin dorsalinde yerlesen,
hafif atrofik, retikiiler, hiperpigmente ma-
kiillerle karakterize otozomal dominant ge-
gisli nadir gorilen bir genodermatoz ola-
rak tanimlanmistir. DDH ise 1938'de
Dowling, 1954'de Degos tarafindan bildi-
rilen olgulardan sonra 1974'de Wilson-Jo-
nes ve Grice tarafindan benzer 6zellikler
tastyan kendi olgularinin Dowling-Degos
hastaligi adi altinda tanimlanmasiyla gtin-
deme gelmistir'. DDH'da fleksuralarin reti-
kiiler pigmentasyonu ile birlikte boyunda
komedon benzeri lezyonlar, agiz etrafinda
noktasal skarlar; KRA'da ise avug iginde
noktasal deprese alanlar ve epidermal ¢iz-
gilenmede kesikligin gézlendigdi olgular bil-
dirilmistir®”. Histopatolojik olarak epider-
miste hafif atrofi ve retelerde gcomaklasma
seklinde elongasyon gézlenmesi KRA lehi-
ne; geyik boynuzu seklinde epidermal pro-
liferasyon go6zlenmesi ise DDH lehine ka-
bul edilmistir®®. Bugin ise bu iki hastaligin
DDH adi altinda genis bir klinik yelpazeye

dagilan retikiiler pigmente genodermatoz-
lar grubuna ait farkli klinik tablolar oldugu
kabul ediimektedir®®.

Olgu

21 yasindaki erkek hasta 3 yasindan beri el,
ayak ve viicudunda giderek artan hiperpig-
mentasyon nedeniyle poliklinigimize basvur-
du. Dermatolojik muayenesinde tiim viicut-
ta, el bileklerinin volar, el ve ayaklarin dorsal
ylzlinde retikiler; ekstremitelerin ekstansor
yliztinde birlesme egiliminde fleksural bél-
gelerde punktat hiperpigmente makdller
gozlendi (Sekil1,2,3). El bileklerindeki ve
parmak dorsal yliziindeki lezyonlarin hafif
atrofik oldugu; her iki elin palmar yiziinde,
oral mukozada sert damakta da hiperpig-
mente makdllerin varlig dikkati ¢ekti. Yiizde
ve ellerin dorsal yliziinde eritem; el tirnakla-
rinda boyuna gizgilenmede artis, gentiklen-
me ve gomaklasma goézlendi. Fizik muaye-
ne, tam kan sayimi ve kan biyokimyasi nor-
maldi. Mental retardasyon saptanmadi.
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Anne babasi 2. derece akraba olan hastanin annesinde
ve 3 erkek kardesinden birinde de benzer bir tablo ol-
dugu 6ykustinden 6grenildi. Fakat uzak bir sehirde ya-
samalari nedeniyle aileyi muayene etmek mumkin ol-
madi.

Uyluk fleksural yiizli, el bilegdi volar yliz ve kolun ekstan-
sor yuziindeki lezyonlardan alinan biyopsi &rneklerinin
histopatolojik incelemesinde el bilegindeki lezyonlarda
epidermiste hafif atrofi; diger biyopsi 6rneklerinde de
retelerde gcomaklagsma seklinde hafif uzama saptandi
(Sekil 4). Bazal tabakada melanosit sayisinda artig géz-
lenmedi.

Tartisma

Son yillarda KRA ve DDH’nin birlikteligi ve nadir goru-
len bu iki genodermatozun aslinda ayni hastaligin farkh
klinikleri olabilecegiyle ilgili goruisler 6n plana gikmistir.
ilk olarak 1983'de Crovato ve Grice KRA ve DDH'nin
ayni genotipin farkli fenotlplk ekspresyonlarl oldugunu
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Sekil 1: El bilegindeki retikiler pigmente makiiller.

Sekil 2: Ayak dorsumundaki pigmente lezyonlarin gériintimi.

iddia etmisler; 1984'de pigmente hastaliklar literatiri-
ni gozden gegirerek DDH-KRA spektrumunun farkli
klinik 6zelliklerini epidermal tomurcuklanma ve folliki-
ler duvarin proliferasyonu temeline dayanan bir histo-
patoloji gergcevesinde tanimlamaya galismiglardir®'®. Hi-
rone ve ark., 1984'de DDH'na benzeyen bir KRA olan
Japon aile tanimlamistir®. 1984'de Bajaj ve Gupta boy-
nunda KRA'na, gégstinde DDH'na benzeyen lezyonlar
olan bir hasta yayinlamiglardir'®. 1986'da yine Crovato
DDH ve KRA'nun tek bir antite olduguyla ilgili iddialari-
ni destekleyen ailesel bir olgu tanimlamiglar; 1993'de
Erel ve ark.,1994'de Lestringant ve Dhar da yaptiklar
galismalarda bu iki hastaligin tek bir antite oldugunu
vurgulamiglardir**>'®, 1998'de de Thami dort jeneras-
yonda DDH 6&zelliklerini tagiyan KRA ve Dohi'nin akro-
pigmentasyonunun go6zlendigi genis bir aile tanimla-
miglardir'.

Retikuler ve/veya punktat hiperpigmentasyonun goézlen-
digi KRA-DDH spektrumu ile ayirici taniya girebilecek
hastaliklar olarak; diskeratozis konjenita, diskromatozis,

l..l'-";'- "'i"" !_-' e .::.h

' “:i‘}*s"l"-ﬂ Ty

! -
|||||||

Sekil 3: AksiIIer bolgede yer yer birlesme egilimi gdsteren
punktat pigmentasyon.
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Franceschetti-Jadassohn (FJ) sendromu, dermatopat-
hia pigmentosa reticularis ve Dohi'nin akropigmentas-
yonu sayilabilir. Fakat ne diskeratozis konjenitayla birlik-
te olabilecek |6koplaki, dental anomaliler ve sikatrisyel
alopesi gibi ek bulgular, ne de FJ sendromunda gézle-
nen dislerde diskolorasyon, palmoplantar keratoderma
ve ter bezlerinde azalma bizim hastamizda saptanmad..
Hastamizda hipopigmente alanlarin olmamasi ile diskro-
matozis, Dohi'nin akropigmentasyonundan; palmo-plan-
tar keratoderminin, hipohidrozun ve jeneralize ihtiyozisin
olmayisi ile dermatopatia pigmentoza retikilaris tanila-
rindan uzaklasild.

Hastamiz erken yasta baslayan akral retikiler pigmen-
te lezyonlarin yanisira jeneralize fleksural ve ekstanso-
ral pigmente lezyonlari ile hem DDH hem de KRA
ozelliklerini tagiyordu. Lezyonlarin erken yasta basla-
masi, el ve ayak dorsalinde retikiler pigmente lezyon-

Sekil 4: Epidermiste
uzama (HEx100).
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larin bulunmasi KRA ile uyumlu iken, tim viicutta yay-
gin, fleksural bélgelerde yogunlasan yer yer punktat
yer yer birlesme egiliminde olan lezyonlarin olmasi ise
DDH ile uyumlu bulgulardi. DDH'da gézlenebilen agiz
etrafinda noktasal skarlar ve komedon benzeri lezyon-
lara rastlanmadi. Fakat bu lezyonlar DDH'da mutlak
gorilmesi beklenen lezyonlar degildir. KRA'da gozle-
nebilecek olan palmar gukurcuklar hastamizda gézlen-
medi; fakat palmar gizgilenmede kesiklik olmasi KRA
lehine dikkati ¢eken bulgulardi. Kim'in 1999 yilinda
bildirdigi ¢calismasinda tipik fleksural retikiler makuille-
rin yanisira el dorsali, periungual bdlgede pigmentas-
yonun ve tirnak distrofisinin de gézlendigi olgusu bi-
zim olgumuzla benzerlik géstermektedir’®. El ve par-
mak dorsallerinde eritem ve atrofi gézlenen hastamiz,
bu yoniyle Ostlére'nin tanimladigi olgu ile benzerlik
gosteriyordu’. Ochiai'nin DDH'li hastalarda dikkat
gektigi kirmizi yliz g6ériinimi hastamizda da gozlen-
di'®. Klinik olarak DDH ve KRA &zelliklerinin birarada
go6zlendigi hastamizin biyopsi 6rneginin histopatolojik
incelemesi KRA ile uyumlu idi. DDH'da gézlenmesi
beklenen geyik boynuzu paterni saptanmadi. Crovato
ve Grice, Onceleri histopatolojik olarak ayirici tanida
tizerinde durulan KRA'da epidermis atrofisi, DDH'da -
her zaman goériilmemekle birlikte-boynuzsu paternde
gozlenen epitelyal proliferasyonun bu iki hastaligin bir-
likteliklerinin bildiriimesinden sonra artik anlamli olma-
digini 6ne stirmuslerdir'®. Boylelikle hastamiz, klinik ve
histopatolojik bulgulariyla KRA ve DDH'nin tek bir an-
tite oldugunu destekleyen bir olgu olarak sunulmaya
deger gorildi.
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