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Yaygin Tutulumla Seyreden Bir Darier Olgusu

Necmettin Akdeniz*, Serap Giines Bilgili**, Omer Calka*, Irfan Bayram ***

Ozet

Darier hastaligl (Darier-White hastahigl, keratozis folikiilaris), seboreik bélgelerde yagh, hiperkeratotik
papiil ve plaklarla karakterize, otozomal dominant gecisli, nadir goriilen bir genodermatozdur. Bu makalede
Darier hastalig1 tanis1 konulan 32 yasindaki bir bayan olgu, nadir goriilmesi ve yaygin tutulumla seyretmesi

nedeniyle sunuldu.

Anahtar kelimeler: Darier hastaligi, keratozis folikiilaris, genodermatoz.

Darier hastaligi, keratozis folikiilaris veya
Darier-White hastaligi  olarak da bilinen,
keratinizasyon bozuklugu ile karakterize, deri,
tirnak ve mukoza tutulumunun gorildiigi genetik
gecisli  bir hastaliktir (1,2). Prevalansinin
1/55,000 ve 1/100,000 arasinda oldugu tahmin
edilmektedir (3). Hastalik genellikle 6-20 yaslar
arasinda baslamakla birlikte daha erken olarak 4
yasinda veya daha ge¢ 70 yaslarinda bildirilen
olgular da vardir (1).

Burada Darier hastaligi tanist konulan bir
olguyu, dogumda baslamasi, yaygin tutulumla
seyretmesi ve nadir goriilen bir hastalik olmasi
nedeniyle sunmay1 uygun gordiik.

Olgu Sunumu

Otuz iki yasinda bayan hasta poliklinigimize
tim viicutta yaygin kahverengi kabuklanmalar
sikayeti ile bagvurdu. Hikayesinden sikayetlerinin
dogumda basladig1 ve zamanla arttig1 6grenildi.
Ozgegmisinde 6zellik yoktu. Soygegmisinde iki
erkek, ii¢ kizkardesinde ve babasinda benzer
sikayetlerin = oldugu 6grenildi. Dermatolojik
muayenesinde omuzlardan gluteal bolgeye kadar
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sirtin tamamini kaplayan, go6giis, boyun, sacl
deri, kulak helikslerinin iginde ve st
ekstremitelerin proksimalinde yaygin 1-3 mm
capli birbiriyle birlesmis kahverengi renkli, yagl
goriinimlii  hiperkeratozik papiller, tim el
tirnaklarinda distal onikolizis ve V seklinde
oyuklar ile sert damakta 1-3 mm c¢apli mukoza
renginde papiiller vardi (Resim 1). Sistemik
muayenesi normaldi. Yapilan rutin biyokimyasal
laboratuar incelemelerinde patoloji saptanmadi.
Sirttan alinan biyopsinin histopatolojik
incelemesinde Darier hastaligi ile uyumlu olarak
hiperkeratoz, papillamatéz ve akantoz ile birlikte
granular tabakada corps rond benzeri diskeratotik
hiicre vardi (Resim 2). Klinik ve histopatolojik
inceleme sonucu Darier hastalig1 tanisi konuldu.

Resim 1. Omuzlardan gluteal bdlgeye kadar sirtin tamamini
kaplayan 1-3 mm capli birbiriyle birlesmis kahverengi renkli,
yagli gortiniimlii hiperkeratozik papiillerden olusan plak
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Resim 2.  Histopatolojik  incelemede  hiperkeratoz,
papillamatéz ve akantoz ile birlikte granular tabakada corps
rond benzeri diskeratotik hiicre goriilmektedir (hematoksilen
& eozin boyasi, X 20).

Tartisma

Darier hastalig1 ilk defa 1889 yilinda Darier ve
White tarafindan ayri ayri tanimlanmistir (1).
Otozomal dominant gecisli iyi arastirilmisg
genetik bir bozukluk olup sporadik
mutasyonlarda goriilmektedir. Darier hastaligi
12923-24-1 kromozomu iizerinde lokalize olan
ATP2A2 genindeki mutasyonlara bagli ortaya
¢ikmaktadir. ATP2A2 geni
sarkoplazmik/endoplazmik retikulum kalsiyum
ATPaz 2’yi (SERCA) kodlar (1,4,5). Olgumuzda
aile hikayesi olup iki erkek, ii¢ kizkardesinde ve
babasinda benzer sikayet vardi.

Darier hastaligi dogumda goriilmez. Genellikle
yasamin birinci veya ikinci dekadinda baslar (4).
Erkek ve kadinlar esit olarak etkilenir (1).
Olgumuzda hastalik dogumla birlikte baslamisti.

Klinik olarak o6zellikle alin, skalp,nasolabiyal
ve retroaurikular kivrimlar, gogiis ve sirt gibi
seboreik bolgelerde goriilen deri renginde veya
sari-kahverengi yagli, verrii benzeri papiiller
gorilir. Olgularin  %80’inde  kasik, aksilla,
kadinlarda submammaryal bolgede papiillerin
yayilmasi ile fleksural tutulum goriliir. Avug
i¢lerinde punktat keratoz, ¢ukurcuklar ve
hemorajik makiiller seklinde goriliir.
Akrokeratozis verrusiformis benzeri lezyonlar
hastalarin yaklasik yarisinda vardir. Tirnak
degisiklikleri tan1 konmasinda o6nemli ipucu
saglar. Longitudinal beyaz ve kirmizi ¢izgiler,

longitudinal sirtlar ve oyuklar ve subungual
hiperkeratoz sik goriilen tirnak bulgularidir. En
patognomik tirnak bulgusu tirnaklarin serbest
kenarinda V seklinde oyuklardir. Hastalarin
yaklagik % 15’inde merkezleri deprese beyaz
papiiller seklinde (kaldirim tas1 manzarasinda)
mukozal lezyonlar goriiliir. Bazen tikaniklik
nedeni ile tiikriikk bezleri etkilenebilir (1, 4, 6, 7).
Olgumuzda lezyonlarin yerlesim yeri tipik olarak
seboreik bolgelerdi ve g¢ok yaygm tutulum
mevcuttu. Tirnak tutulumu olarak tant koydurucu
olan V seklinde oyuklar ile oral mukoza tutulumu
da goriilmekteydi.

Histopatolojisinde iki karakteristik o6zellik
akantolizis ve diskeratoz (anormal premature
keratinizasyon) goriilmesidir. Akantolizis siklikla
karakteristik suprabazal yarik olusumuna yol
agar. Diskeratotik hiicrelerin corps rond ve
grainler olmak {izere iki tipi vardir. Corps rond
stratum spinosum ve stratum granulosumda
goriilen piknotik niikleuslu, saydam periniikleer

halo ile ¢evrili eozinofilik  sitoplazmali
hiicrelerdir. Grainler ise stratum korneumda
lokalize keratohyalin graniilleri iceren oval
hiicrelerdir (1,7). Olgumuzda sirttan alinan
biyopsinin histopatolojik incelemesi Darier

hastaligi ile uyumlu idi.

Darier hastaligi ile birlikte epilepsi, mental
retardasyon ve psikoz, manik depresif hastaliklar
gibi psikonorolojik bozukluklar siklikla gorilir
(6). Olgumuzda herhangi bir psikolojik ve
norolojik hastalik tespit edilmedi.

Ayirict tanida seboreik dermatit, Hailey-Hailey
hastaligi, Grover hastaligr, skalp tutulumu
oldugunda ise favus ve tinea amiantesea
diistintilmelidir (1, 2). Olgumuzda tipik klinik ve
histopatolojik bulgularin olmasindan dolay: diger
hastaliklardan ayirt edildi.

Tedavisi genellikle tatmin edici degildir. Hafif
tutulumlu olgularda iire veya laktik asit iceren
nemlendiriciler hiperkeratoz ve skuami azaltir.
Ozellikle yaz aylarinda sicak ortamlardan
kag¢inma, glinesten koruyucu kremler
alevlenmeleri 6nler(1, 6). Topikal tedavide diigiik
ve orta potent steroidler, adapalane ve tazarotene
jel gibi topikal retinoidler kullanilir. Daha
siddetli olgularda ise oral retinoidler (asitretin,
isotretinoin, etretinat) tercih edilir ve olgularin %
90’ninda iyi yamit elde edilmistir (1,2,6).
Sekonder bakteriyel siiperenfeksiyonlarin
profilaksi ve tedavisi igin oral antibiyotikler
verilebilir (1,6). Cerrahi olarak dermabrazyon,
elektrocerrahi ve Mohs mikrocerrahisi yapilabilir.
Tedaviye direngli plaklarin karbondioksit lazer ve
Er-YAG lazer ile tedavisinden basarili sonuglar
alinmistir (1).
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Generalize Darier Hastalig1

A Case of Generalized Darier’s Disease

Abstract:

Darier’s disease (Keratosis follicularis, Darier-White
disease), is a rare autosomal  dominant
genodermatosis characterized by greasy
hyperkeratotic papules and plaques in seborrheic
areas. In this paper, a 32-year-old female patient
with Darier’s disease was presented for its rarity and
generalized course.

Key words: Darier disease, keratosis follicularis,
genodermatosis.
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