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Abstract

Buschke-Fischer-Brauer hastaligi nadir goriillen ve otozomal
dominant olarak aktarilan bir genodermatozdur. Biz burada 85 yasinda
¢ocuklugundan beri avu¢ i¢i ve ayak tabaninda hiperkeratotik
papiilleri mevcut olan, soy ge¢misinde benzer baska hastalar da bulu-
nan bir erkek olgu ele alindi. Histolojik olarak papiillerde
parakeratozu bulunmayan hiperkeratoz saptandi. Hastamiza bu klinik
ve histolojik bulgularda Buschke-Fischer-Brauer hastaligi tanisi
kondu. Hastalikla iligkili olarak literatiir gzden gecirildi ve punktat
palmoplantar keratodermalarin siniflamasi, ayirici tanisi, birliktelikleri
ve tedavi secenekleri sunuldu.

Anahtar Kelimeler: Buschke-fischer-brauer hastaligi,
herediter keratoderma, punktat keratoderma
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Buschke-Fischer-Brauer disease is a rare genodermatosis with
an autosomal-dominant pattern of inheritance. Here we report 85-
years-old male who had hyperkeratotic papules on the palms and soles
since childhood. There were similar patients with same disorder in his
family history. Histologically, the papules demonstrated hyperkerato-
sis without parakeratosis. The diagnosis of Buschke-Fischer-Brauer
disease was made by the clinical and histopathologic features. We
review the literature and present the classification of punctate palmo-
plantar keratoses, the differential diagnosis, its association and treat-
ment options.

Key Words: Buschke fischer-brauer disease,
hereditary keratoderma, punctate, keratoderma

almoplantar keratodermalar (PPK) avug i¢i

ve ayak tabaninda hiperkeratozla karakteri-

ze bir grup hastaliktan olugmaktadir. PPK
klinik sunum ve genetik aktarim acisindan hetero-
jen bir yapiya sahiptir. Fenotiplerine gore
palmoplantar keratodermalar basit PPK, kompleks
PPK, sendromik PPK olmak iizere lice gruba ayri-
lir."! Basit PPK’lar klinik olarak palmoplantar ala-
nin tutulum sekline gore yaygin, lokal ve punktat
olmak iizere 3 ana kategoride degerlendirilirler."”

Punktat palmoplantar keratoderma (PPPK) ilk
olarak 1910 yilinda Buschke ve Fischer, 1913 y1-
Iinda da Brauer tarafindan tanimlanmistir. PPPK
nadir gozlenen otozomal dominant kalitimli bir

Gelig Tarihi/Received: 08.02.2006 Kabul Tarihi/Accepted: 03.05.2006

Yazigma Adresi/Correspondence: Dr. Mustafa OZDEMIR
Selguk Universitesi Meram Tip Fakdltesi,
Dermatoloji AD, KONYA
mustafaozdemir@yahoo.com

Copyright © 2006 by Tarkiye Klinikleri

Turkiye Klinikleri J Dermatol 2006, 16

genodermatozdur. Klinik olarak palmoplantar
keratodermanin bu tipinde palmoplantar bolgede
diizensiz bir sekilde dagilmis ¢ok sayida ve cesitli
caplarda hiperkeratotik papiiller vardir. Lezyonlar
genellikle 12-30 yas civarlarinda bagslar. Basing
noktalarindaki keratotik papiillerde hissedilen has-
sasiyet disinda genellikle semptomsuzdur ve bu
yiizden genellikle rastlantisal olarak tani konulur.*”
Burada nadir goriilen ve ailesel tutulumu da olan
85 yasinda PPPK’11 bir erkek olgu sunulmaktadir.

Olgu Sunumu

85 yasinda kronik bronsiti olan erkek hasta
avuglarinda ve ayak tabanlarinda sarimtirak renkli
kabarikliklardan dolayr Gogiis hastaliklart polikli-
nigi tarafindan istenilen konsiiltasyon sebebiyle
klinigimize bagvurdu. Yaklasik olarak 10-12 ya-
sindayken avug ici ve ayak tabanlarinda es zamanl
olarak herhangi bir sikayet olusturmayan sar1 renk-
li sert kabarikliklar ¢ikmaya baslamis ve yas arti-
styla birlikte bu kabarikliklarin sayisi da artmus.
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Buna benzer kabarikliklar dedesinde, iki amcasinda
ve iki kizinda da varmis. Su ana kadar herhangi bir
malignite saptanmayan hastamizin 6zge¢misinde
mide iilserine bagl gegcirilmis gastrointestinal kana-
ma, inguinal fittk operasyonu, gegici iskemik atak,
konjestif kalp yetmezligi ve kronik bronsiti vardi.

Sistemik muayenesinde konjesif kalp yetmez-
ligine ve kronik brongite bagh kardiyovaskiiler ve
pulmoner anormallikler disinda ek bir bulgu yoktu.
Dermatolojik muayenesinde palmoplantar yerle-
simli ¢cok sayida, yaygin, sari-kahverengi renkli,
cesitli caplarda (1-6 mm) simetrik olarak dagilmis
ve basi¢ noktalarinda yer yer birleserek plak olus-
turan hiperkeratotik papiiller vardi (Resim 1). Lez-
yonlar el ve ayak sirtina tagmamisti (Resim 2).
Palmoplantar hiperhidroz ve mantar enfeksiyonu

Resim 2. Ayak tabanina sinirlt hiperkeratotik punktat papiiller.
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Resim 3. Belirgin hiperkeratoz, akantoz ve hipergraniiloz.

yoktu ve biitiin tirnaklari normaldi. Oral mukoza
ve diger deri yiizeylerinde herhangi bir bozukluk
yoktu.

Tam kan sayimu, idrar tahlili ve diger serolojik
incelemeler normal simurlar igerisindeydi. Ayak
tabanindan punch yontemiyle alinan bir keratotik
papiil  biyopsisinin  histolojik  incelemesinde
hipergraniiloz ve belirgin ortokeratotik
hiperkeratozlu akantoz vardi (Resim 3). Hasta
lezyonlarina ait herhangi bir sikayeti olmadig1 i¢in
bugiine kadar higbir tedavi almadigini belirtti. Te-
davi Onerimizi yine lezyonlarina ait sikayeti bu-
lunmamasi, ileri yas1 ve diger hastaliklarina ait
kullandig cesitli ilaclar sebebi ile kabul etmedi.

Tartisma
Buschke-Fischer-Brauer punktat palmoplantar
keratodermasi nadir goriilen, her iki cinsi esit ekle-
yen ve etiolojisi bilinmeyen bir genodermatozdur.
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Otozomal dominant sekilde aktarildigi diisiiniilme-
sine karsin ¢ok az ailede bildirildigi i¢in sebep olan
gen tanmimlanamamistir. Bir ¢alismada 15q22-q24
kromozomu f{istiinde PPPK icin bir lokus tanim-
lanmigtir ve bu deri biitiinliigiinii korumada yeni
bir gen olarak bildirilmistir.’

PPPK, yaygin herediter  palmoplantar
keratodermalardan daha gec¢ yaslarda (10-30 yas
arasi) baslar.” Olgumuzda da hastalik onlu yaslarda
baslamis ve zaman i¢inde yayilmisti. Dedesinde,
amcalarinda ve kizlarinda da benzer sikayetlerin
olmas1 otozomal dominanat kalittmi desteklemek-
teydi.

PPPK edinsel ve herediter olmak {iizere iki
gruba ayrilir. Edinsel form i¢inde arsenik keratozu,
idiyopatik PPPK, idiyopatik filiform porokeratotik
PPK ve palmar ¢izgilerin PPPK’u vardir.

Punktat PPK’nin herediter formu 3 gruba ayri-
Iir. Tip I (Buschke-Fischer-Brauer hastaligi,
keratozis punktata, keratozis papuloza) OD olarak
iletilir ve 10-30 yas arasinda baglar. Cok sayida
kiiciik punktat keratozlar goriiliir ve olasilikla
malignite ile iliskisi vardir. Tip II (punktat
palmoplantar porokeratozis) OD olarak iletilir ve
12-50 yas arasinda baglar. Cok sayida kiiciik,
keratotik diken benzeri papiiller vardir. Histolojik
olarak parakeratoz ve kornoid lameller bulunur.
Tip II'de (akrokeratoelastozis likenoides) OD
olarak kalitilir. Oval veya poligonal krateriform
papiiller el, ayak ve bileklerin kenar kisimlarinda

. o 128
ve palmoplantar alanin merkezinde goriiliir.

PPPK’ya cesitli maligniteler ve anormallikler
eslik edebilmektedir. Hodgkin lenfoma, bobrek,
meme, pankreas, kolon, 6zofagus adenokarsinomu
bildirilen
maligniteler arasindadir. Hastaliga sebep olan ge-

ve skuamdz  hiicreli  karsinom
nin malignite gelisiminde kolaylastirici etkisinin
olabilecegi vurgulanmig fakat cevresel ve diger
faktorlerinde bu malignitelerin gelisiminde rolii
olabileceginden genetik calismalarin ozellikle bu
iliskiyi saptamada onem tasidigi vurgulanmakta-
dir.”"" Eslik eden anormallikler arasinda cesitli
tirnak deformiteleri, spastik paralizi benzeri noro-
lojik anormallikler, anodontia, HLA-B27 iliskili

artropati veya renk korliigii kombinasyonlari, el ve
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ayak sirtinda ¢il benzeri hiperpigmentasyon,
duodenal {ilser ve syndaktili vardir. Tirnak
deformitesi olarak pseridsisdekine benzer sekilde
tirnak bulgular1 (pitting, subungal hiperkeratoz,
renk degisikligi, onikoliz ve splinter hemoraji)
saptanmlstlr.u‘13 Olgumuzda kronik bronsit diginda
herhangi bir malignite ve tirnak tutulumu yoktu.

Ayirict tan agisindan kallus ve viral sigiller
klinik ve histolojik olarak dislandi. Genetik olarak
otozomal dominant aktarilan ve klinik olarak
PPPK’ya  benzeyen  palmoplantar  punktat
porokeratozis’te cok sayida ayr1 ayr1 yerlesmis 1-3
mm c¢aplarinda toplu igne bas1 biiyiikliiglinde
keratotik papiiller ve tikaglar vardir. Bununla bir-
likte histopatolojik olarak porokeratozun bulgula-
rin1 igeren kornoid lameller ve parakeratoz vardir."
Ayirict tanida 6nemli olan bu histopatolojik bulgu-
lar hastamizda yoktu. Akrokeratoelastoziste tipik
olarak goriilen disorganize elastik fibriller yoktu.
Topluigne bagt biiyiikliigiinde sarimsi keratotik
papiillerin goriildiigii arsenik zehirlenmesine ait
hastamizin  herhangi  bir  hikayesi  yoktu.
Malignitelere ikincil olarak gelisen paraneoplastik
palmoplantar keratodermay1 hastaligin klinik seyri
diglamaktaydi.

PPPK tedavisinde topikal keratinolitikler,
topikal retinoidler ve kalsipotriol yumusatici etkisi
disinda c¢ok etkili bulunmamustir. Yan etkileri ol-
masina ragmen oral retinoidlerle (asitretin veya
etretinat) kismi veya tam olarak iyi sonuclar bildi-
rilmektedir. Fakat niiksiin Onlenmesi i¢in idame
tedavisine gereksinim duyulmaktadur.'>'®
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