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Ozet

Summary

Giris: Mal de Meleda otozomal resesif gecis gosteren, avug igi
ve ayak tabanlarinin hiperkeratozu ile karakterize nadir
goriilen bir hastaliktir. Hastalik adim1 Adriyatik Deni-
zi’nde bulunan Meleda adasindan almustir.

Olgu Sunumu: Burada biri 37 yasinda erkek, digeri 34 yasin-
da kadin, iki kardes sunduk. Her iki hastamizda da do-
gumdan hemen sonra baglayan diffiiz palmoplanter
keratoderma yillar ig¢inde el ve ayaklarin dorsal yiizeyle-
rine yayilmisti. El parmaklarinda kontraktiir gelisimi, a-
vug ici ve ayak tabanlarinda noktasal cukurcuklar, tirnak
distrofisi ve parmak aralarinda perdelenme (webbing) iz-
lenmekteydi. Histopatolojik incelemede nonspesifik
keratoderma ile uyumlu bulgular saptandi.

Sonug: Son yillarda italya, Tunus, Suudi Arabistan, Tiirkiye
gibi Akdeniz’de kiyist olan iilkelerden Mal de Meleda
olgulan bildirilmektedir. Simdiye kadar Tiirkiye’den 26
vaka bildirilmistir. Olgularimzi iki yeni Mal de Meleda
hastas1 olarak degerlendirdik ve parmak aralarinda
“web” olusumu ve palmoplanter keratoderma gosteren
deri hastaliklariyla ayiric1 tanisini tartigtik.
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Background: Mal de Meleda (MdM) is a rare genodermatosis
with autosomal recessive transmission and characterized
by symmetric palmoplantar keratoderma. Its name de-
rives from the Island of Meleda.

Case Report: We reported a 37-year-old man and his 34-year-
old sister. In both of the patients, the disease had its onset
in early infancy, and had followed a progressive course,
with extension of the keratoderma on the dorsal surfaces
of hands and feet. There were also contractures of the
fingers, plantar pits, nail anomalies and webbing. Histo-
pathological examination revealed nonspesific findings.

Conclusion: Mal de Meleda has recently been described in
patients from other countries as Italy, Spain, Tunusia,
Taiwan, India. Up to now, 26 Turkish cases with MdM
were reported. We reported two new cases of MdM and
discussed the clinical differential diagnosis of dermatoses
exhibiting palmoplantar keratoderma and/or webbing.
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Mal de Meleda, diger adiyla resesif
transgresif palmoplanter keratoderma, otozomal
resesif gecis gosteren nadir bir hastaliktir. Ismini
Adriatik Denizi’ndeki, yeni adi Mljet olan Meleda
adasindan almistir (1,2). Son yillarda italya, Tunus,
Suudi Arabistan gibi Akdeniz’de kiyist olan iilke-
lerden de olgular tamimlanmaktadir (3). Tiirki-
ye’den simdiye kadar 26 olgu bildirilmistir (4).
Burada MdM’11 iki kardes olgu sunulmaktadir.

Olgu 1
37 yasinda erkek hasta, el i¢i ve ayak tabanla-
rindaki kalinlasma ve sertlesme nedeniyle polikli-
nigimize bagvurdu. Yakinmalarinin dogumda bas-
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ladig1 ve onceleri sadece el ve ayak tabanlarina
sinirhiyken, ilerleyen yillar icinde el ve ayak sirtla-
rina yaydigt Ogrenildi. Anne ve babasinin teyze
cocuklart oldugunu belirten hastanin besi erkek, ikisi
kiz olmak {izere yedi kardesi vardi. Hasta
kizkardeslerinden birinde ve dayisinin oglu ile evli
olan diger bir kiz kardesinin iiglincii kiz ¢ocugunda
da benzer deri belirtileri tanimladi. Fizik muayenede
yiiksek damak disinda patolojik bulguya rastlanmadi.

Dermatolojik muayenede avug ici ve ayak ta-
banlarinda simetrik olarak, eritemli sinirla ¢evrili,
diffiiz, sari-beyaz renkli, kalin hiperkeratotik bir
tabaka bulundugu (Sekil 1) ve bunun el ve ayakla-
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Sekil 1. Erkek olgunun difiiz kalin keratodermasi

rin dorsal yiizeylerine dogru tastigi goriildii. El
sirtlarinda eritemli ve skuamli alanlar, el parmak
dorsal yiizeylerinde atrofik ve sklerotik bir gorii-
niim ve parmaklarda uclara dogru incelme saptan-
di. Her iki elde hafif fleksiyon kontraktiirii ve el
parmak aralarinin proksimal kisimlarinda perde-
lenme (webbing) izlendi . El ve ayak tirnaklarinda
kalinlagsma, subungual hiperkeratoz, ¢omaklasma,
kirmizi-kahverengi renk degisikligi goriildii. El ve
ayakta hiperhidroz, kotii koku olusumu, parmak
aralarinda maserasyon mevcuttu. Ayrica bilateral
anguler keilit varligi dikkati cekmekteydi. Oftal-
molojik muayenede sol gozde ambliyopi, her iki
gozde arkus senilis ve pinguekula saptandi.

Hastanin rutin laboratuar incelemeleri normal
sinirlardaydi. El ve ayak derisi ve tirnaklarindan
yapilan nativ preparatlarda hifa ve sporlar goriildii.
Degisik zamanlarda yapilan ti¢ ayr1 mikolojik kiil-
tirde C.albicans, Penicillium ve Cladosporium
iredi. Lezyonlardan yapilan biyopsinin
histopatolojik incelemesinde hiperkeratoz, diizenli
akantoz, papiller dermiste seyrek lenfositler sap-
tandi. El grafisinde parmaklar arasindaki perde-
lenme net olarak izleniyordu (Sekil 2).

Olgu 2
Birinci olgunun kiz kardesi olan 34 yasindaki
kadin hasta, el ve ayaklarinda dogustan beri mev-
cut olup gittikce artma gosteren sertlesme ve kaba-
lagmadan yakimiyordu. Hastada ek olarak 12 yil
once baglayip ilerleyen ve halen ancak 15181
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Sekil 2. Erkek olgunun el grafisinde goriilen proksimal perde-
lenme

Sekil 3. Kadin olgunun el sirtlarindaki skleroatrofik goriintii
ve proksimal perdelenme

farketmesine izin veren bir goérme sorunu vardi.
Ailede gorme oOziirlii bagka bir birey olmadig1 soy-
lendi. Dermatolojik muayenede Olgu 1’dekine
benzeyen ancak parmak uglarindaki incelmenin
daha belirgin oldugu (Sekil 3) palmoplanter
keratoderma ve transgresif gelisme (Sekil 4) sap-
tandi. G6z konsiiltasyonunda her iki gdzde retinitis
pigmentoza bulundu.

Olgularin her ikisinde de mental durum, disler,
saclar ve diger viicut killar1 ile isitme normaldi.

Tartisma
MdM’L olgular ilk kez 1826’da Stulli tarafin-
dan gozlenmistir. Ancak hastalik 1897’ye kadar
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Sekil 4. Kadin olgunun planter keratodermasi ve transgresif
gelisimi

lepra sanilmis, bu tarihte herediter bir palmoplanter
keratoderma oldugu anlagilarak MdM terimi kulla-
nilmaya baslanmustir (2).

MdM, Kklinik olarak simetrik palmoplanter
keratoderma ve el ve ayak sirtlarimi eldiven-gorap
tarzinda saran hiperkeratoz (transgresif gelisme)
ile karakterizedir (1,5). Tani1 i¢in bulunmas1 zorun-
lu sayilan diger iki bulgudan biri keratodermanin
dogumda varolmasi veya kisa siire sonra ortaya
cikmasi, digeri ise otozomal resesif bir kalitim
sekli gostermesidir (6).

Bu bulgular disinda hastalarda avug icleri ve
ayak tabanlarinda hiperhidroz; palmoplanter
keratoderma alanlarinda noktasal ¢ukurcuklar; diz,
dirsek, kasik ve koltukalti bolgelerinde likenoid
polisiklik plaklar; tirnaklarda kalinlagsma, koilonisi
ve renk degisikligi; perioral eritem; el parmak ug-
larinda ilerleyici, koni seklinde incelme; kontraktiir
ve psodoainhum gelisimi; diz, dirsek ve el sirtla-
rinda fibrotik nodiiller; yiiksek damak; lingua
plikata; sindaktili, brakidaktili; kornea anomalileri;
anguler keilit, oral l6kokeratoz gibi ek bulgular da
bildirilmistir (2,3).

MdM’nin ayirict tanisinda otozomal resesif
gecisli palmoplanter keratodermalar diisiiniilmeli-
dir. Bunlardan Papillon-Lefévre  sendromu
periodontit ve erken dis kaybi, Richner-Hanhart
sendromu kornea tutulumu, zeka geriligi, yliksek
tirozin diizeyi, Mal de Naxos kardiomegali ve
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ventrikiiler tasikardi gibi kardiak semptomlarin
varligiyla ayrilir (5,7) Olgularimizda el parmakla-
rimin  sivrilip incelmesi Huriez’in skleroatrofik
sendromunu da aymrict  taniya sokmaktadir.
Otozomal dominant olarak gecis gosteren Huriez
sendromu el ve ayaklarda belirgin skleroatrofi,
hafif palmoplanter keratoderma, hipohidroz ve
tirnak hipoplazisi ile karakterizedir. Ayrica bu
olgularda skleroatrofik deri iizerinde kanser gelis-
me riski artmistir (8). MdM’da kanser insidansinda
artma olmadig: gibi, yukarida siralanan bulgularin
aksine hiperhidroz, tirnak kalinlagmasi ve belirgin

hiperkeratoz s6zkonusudur.

Olgularimizin ikisi de MdM’nin tanisi i¢in zo-
runlu sayilan bulgulara sahipti, ayirici tamda diisii-
niilen resesif gecisli keratodermalarin ve Huriez
sendromunun Ozelliklerini ise tagimiyordu. MdM’
da bulunabilen bulgulardan tirnak degisiklikleri,
fleksiyon kontraktiirii , parmak uglarinda incelme
her iki olguda da mevcutken, anguler keilit ve yiik-
sek damak erkek olguda saptandi.

Olgularimizda saptadigimiz parmaklar arasin-
daki perdelenme klinik ve radyolojik olarak olduk-
¢a belirgindi. Palmoplanter keratoderma ve parmak
aralarinda perde olusumuyla giden bir baska hasta-
Iik ise Kindler sendromudur. Burada ellerde ve
ayaklarda yasamin erken donemlerinde biillerin
olusumu, ilerleyen yillarda fotosensitivite ve deride
poikilodermik degisiklikler, diffiiz kutanoz atrofi,
bazen de dis kaybi goriilmesi ayirdettiricidir (9).
Kadin olguda saptanan retinitis pigmentozanin
MdM ile iligkisi de bildigimiz kadariyla bugiine
dek tanimlanmis degildir. Bildirilen goéz bulgulari
arasinda, gorme keskinliginde azalma, kornea a-
nomalileri, bilateral makular sar1 birikintiler, sklera
melanozu, normal olmayan elektrofizyolojik bul-
gular mevcuttur (6). Olgumuzda goriilen retinitis
pigmentosanin MdM ile birlikteligi rastlantisal da
olabilir.

Sonug olarak sunulan olgular iilkemizdeki ai-
lesel MdM olgularina yeni 6rnekler olusturmakta-
dir ve birlikte bulunan parmak arasi perde olusumu
ve retinitis pigmentoza ile ilgi ¢ekmektedir.

T Klin Dermatoloji 2003, 13



MAL DE MELEDA’LI {KI KARDES

KAYNAKLAR

Lucker GPH, Van de Kerkhof PCM, Steijlen PM. The
hereditary palmoplantar keratoses:an updated review and
classification. Br J Dermatol 1994; 131:1-14.

Bauadjar B, Benmazouzia S, Prud’homme JF et al.
Clinical and genetic studies of 3 large, consanquineous,
algerian families with Mal de Meleda. Arch Dermatol
2000; 136:1247-52.

Calikoglu E, Andiran F, Ustiin H ve ark. Mal de Meleda’lh
ilk Tiirk ailesi. Dermatopatoloji Dergisi 1999; 8:144-6.
Ayman T, Yerebakan O, Yilmaz E. Mal de Meleda:
review of Turkish reports. J Dermatol 2000:27:664-8.
Baysal V, Erdem C, Alan H:Mal de Meleda: 3 olgu.
Dermatopatoloji dergisi 1996; 3-4: 170-2.

Durmus M, Bardak Y, Oziitiirk Y, Baysal V. Ocular and
dermatologic findings in two siblings with Mal de Meleda.

Retina, The journal of retinal and vitreous diseases 1999;
19:247-50.

T Klin J Dermatol 2003, 13

Sevil GUNDUZ ve Ark.

7. Bergman R, Bitterman-Deutsch O, Fartasch M et al. Mal
de Meleda keratoderma with pseudoainhum. Br J
Dermatol 1993; 128: 207-12.

8. Hamm H, Traupe H, Brocker B et al. The scleroatrophic
syndrome of Huriez: a cancer-prone genodermatosis. Br J
Dermatol 1996; 134:512-8.

9. Uygur Derin T, Mansur T, Giindiiz S. Kindler Syndrome:
Case report, abstract, 6th congress of the Europan

Academy of Dermotology and Venerology 1997; Dublin,
Ireland, T251.

Gelis Tarihi: 05.12.2001

Yazisma Adresi: Sevil GUNDUZ
Haydarpasa Numune Hastanesi
Dermatoloji Klinigi, ISTANBUL

"Makalemiz XV. Prof. Dr. Liitfii Tat Simpozyumu’nda poster
olarak sunulmugtur.

49



