
 
TİP I HEREDİTER PUNKTAT KERATODERMA Mustafa ÖZDEMİR ve ark. 

Turkiye Klinikleri J Dermatol 2006, 16 201

almoplantar keratodermalar (PPK) avuç içi 
ve ayak tabanında hiperkeratozla karakteri-
ze bir grup hastalıktan oluşmaktadır. PPK 

klinik sunum ve genetik aktarım açısından hetero-
jen bir yapıya sahiptir. Fenotiplerine göre 
palmoplantar keratodermalar basit PPK, kompleks 
PPK, sendromik PPK olmak üzere üçe gruba ayrı-
lır.1 Basit PPK’lar klinik olarak palmoplantar ala-
nın tutulum şekline göre yaygın, lokal ve punktat 
olmak üzere 3 ana kategoride değerlendirilirler.1,2  

Punktat palmoplantar keratoderma (PPPK) ilk 
olarak 1910 yılında Buschke ve Fischer, 1913 yı-
lında da Brauer tarafından tanımlanmıştır. PPPK 
nadir gözlenen otozomal dominant kalıtımlı bir 

genodermatozdur. Klinik olarak palmoplantar 
keratodermanın bu tipinde palmoplantar bölgede 
düzensiz bir şekilde dağılmış çok sayıda ve çeşitli 
çaplarda hiperkeratotik papüller vardır. Lezyonlar 
genellikle 12-30 yaş civarlarında başlar. Basınç 
noktalarındaki keratotik papüllerde hissedilen has-
sasiyet dışında genellikle semptomsuzdur ve bu 
yüzden genellikle rastlantısal olarak tanı konulur.3-5 
Burada nadir görülen ve ailesel tutulumu da olan 
85 yaşında PPPK’lı bir erkek olgu sunulmaktadır. 

Olgu Sunumu  
85 yaşında kronik bronşiti olan erkek hasta 

avuçlarında ve ayak tabanlarında sarımtırak renkli 
kabarıklıklardan dolayı Göğüs hastalıkları polikli-
niği tarafından istenilen konsültasyon sebebiyle 
kliniğimize başvurdu. Yaklaşık olarak 10-12 ya-
şındayken avuç içi ve ayak tabanlarında eş zamanlı 
olarak herhangi bir şikayet oluşturmayan sarı renk-
li sert kabarıklıklar çıkmaya başlamış ve yaş artı-
şıyla birlikte bu kabarıklıkların sayısı da artmış. 
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 Özet 

Buschke-Fischer-Brauer hastalığı nadir görülen ve otozomal 
dominant olarak aktarılan bir genodermatozdur. Biz burada 85 yaşında 
çocukluğundan beri avuç içi ve ayak tabanında hiperkeratotik 
papülleri mevcut olan, soy geçmişinde benzer başka hastalar da bulu-
nan bir erkek olgu ele alındı. Histolojik olarak papüllerde 
parakeratozu bulunmayan hiperkeratoz saptandı. Hastamıza bu klinik 
ve histolojik bulgularda Buschke-Fischer-Brauer hastalığı tanısı 
kondu. Hastalıkla ilişkili olarak literatür gözden geçirildi ve punktat 
palmoplantar keratodermaların sınıflaması, ayırıcı tanısı, birliktelikleri 
ve tedavi seçenekleri sunuldu.   
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 Abstract 
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.  
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Buna benzer kabarıklıklar dedesinde, iki amcasında 
ve iki kızında da varmış. Şu ana kadar herhangi bir 
malignite saptanmayan hastamızın özgeçmişinde 
mide ülserine bağlı geçirilmiş gastrointestinal kana-
ma, inguinal fıtık operasyonu, geçici iskemik atak, 
konjestif kalp yetmezliği ve kronik bronşiti vardı.  

Sistemik muayenesinde konjesif kalp yetmez-
liğine ve kronik bronşite bağlı kardiyovasküler ve 
pulmoner anormallikler dışında ek bir bulgu yoktu. 
Dermatolojik muayenesinde palmoplantar yerle-
şimli çok sayıda, yaygın, sarı-kahverengi renkli, 
çeşitli çaplarda (1-6 mm) simetrik olarak dağılmış 
ve basıç noktalarında yer yer birleşerek plak oluş-
turan hiperkeratotik papüller vardı (Resim 1). Lez-
yonlar el ve ayak sırtına taşmamıştı (Resim 2). 
Palmoplantar hiperhidroz ve mantar enfeksiyonu 

yoktu ve bütün tırnakları normaldi. Oral mukoza 
ve diğer deri yüzeylerinde herhangi bir bozukluk 
yoktu.  

Tam kan sayımı, idrar tahlili ve diğer serolojik 
incelemeler normal sınırlar içerisindeydi. Ayak 
tabanından punch yöntemiyle alınan bir keratotik 
papül biyopsisinin histolojik incelemesinde 
hipergranüloz ve belirgin ortokeratotik 
hiperkeratozlu akantoz vardı (Resim 3). Hasta 
lezyonlarına ait herhangi bir şikayeti olmadığı için 
bugüne kadar hiçbir tedavi almadığını belirtti. Te-
davi önerimizi yine lezyonlarına ait şikayeti bu-
lunmaması, ileri yaşı ve diğer hastalıklarına ait 
kullandığı çeşitli ilaçlar sebebi ile kabul etmedi. 

Tartışma 
Buschke-Fischer-Brauer punktat palmoplantar 

keratoderması nadir görülen, her iki cinsi eşit ekle-
yen ve etiolojisi bilinmeyen bir genodermatozdur. 

 
 

 
Resim 1. Avuç içinde hiperkeratotik punktat papüller. 

 
 

 
Resim 2. Ayak tabanına sınırlı hiperkeratotik punktat papüller.

 
Resim 3. Belirgin hiperkeratoz, akantoz ve hipergranüloz. 
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Otozomal dominant şekilde aktarıldığı düşünülme-
sine karşın çok az ailede bildirildiği için sebep olan 
gen tanımlanamamıştır. Bir çalışmada 15q22-q24 
kromozomu üstünde PPPK için bir lokus tanım-
lanmıştır ve bu deri bütünlüğünü korumada yeni 
bir gen olarak bildirilmiştir.6  

PPPK, yaygın herediter palmoplantar 
keratodermalardan daha geç yaşlarda (10-30 yaş 
arası) başlar.7 Olgumuzda da hastalık onlu yaşlarda 
başlamış ve zaman içinde yayılmıştı. Dedesinde, 
amcalarında ve kızlarında da benzer şikayetlerin 
olması otozomal dominanat kalıtımı desteklemek-
teydi.  

PPPK edinsel ve herediter olmak üzere iki 
gruba ayrılır. Edinsel form içinde arsenik keratozu, 
idiyopatik PPPK, idiyopatik filiform porokeratotik 
PPK ve palmar çizgilerin PPPK’u vardır. 

Punktat PPK’nın herediter formu 3 gruba ayrı-
lır. Tip I (Buschke-Fischer-Brauer hastalığı, 
keratozis punktata, keratozis papuloza) OD olarak 
iletilir ve 10-30 yaş arasında başlar. Çok sayıda 
küçük punktat keratozlar görülür ve olasılıkla 
malignite ile ilişkisi vardır. Tip II (punktat 
palmoplantar porokeratozis) OD olarak iletilir ve 
12-50 yaş arasında başlar. Çok sayıda küçük, 
keratotik diken benzeri papüller vardır. Histolojik 
olarak parakeratoz ve kornoid lameller bulunur. 
Tip III’de (akrokeratoelastozis likenoides) OD 
olarak kalıtılır. Oval veya poligonal krateriform 
papüller el, ayak ve bileklerin kenar kısımlarında 
ve palmoplantar alanın merkezinde görülür.1,2,8 

PPPK’ya çeşitli maligniteler ve anormallikler 
eşlik edebilmektedir. Hodgkin lenfoma, böbrek, 
meme, pankreas, kolon, özofagus adenokarsinomu 
ve skuamöz hücreli karsinom bildirilen 
maligniteler arasındadır. Hastalığa sebep olan ge-
nin malignite gelişiminde kolaylaştırıcı etkisinin 
olabileceği vurgulanmış fakat çevresel ve diğer 
faktörlerinde bu malignitelerin gelişiminde rolü 
olabileceğinden genetik çalışmaların özellikle bu 
ilişkiyi saptamada önem taşıdığı vurgulanmakta-
dır.9-11 Eşlik eden anormallikler arasında çeşitli 
tırnak deformiteleri, spastik paralizi benzeri nöro-
lojik anormallikler, anodontia, HLA-B27 ilişkili 
artropati veya renk körlüğü kombinasyonları, el ve 

ayak sırtında çil benzeri hiperpigmentasyon, 
duodenal ülser ve syndaktili vardır. Tırnak 
deformitesi olarak pseridsisdekine benzer şekilde 
tırnak bulguları (pitting, subungal hiperkeratoz, 
renk değişikliği, onikoliz ve splinter hemoraji) 
saptanmıştır.12,13 Olgumuzda kronik bronşit dışında 
herhangi bir malignite ve tırnak tutulumu yoktu.  

Ayırıcı tanı açısından kallus ve viral siğiller 
klinik ve histolojik olarak dışlandı. Genetik olarak 
otozomal dominant aktarılan ve klinik olarak 
PPPK’ya benzeyen palmoplantar punktat 
porokeratozis’te çok sayıda ayrı ayrı yerleşmiş 1-3 
mm çaplarında toplu iğne başı büyüklüğünde 
keratotik papüller ve tıkaçlar vardır. Bununla bir-
likte histopatolojik olarak porokeratozun bulgula-
rını içeren kornoid lameller ve parakeratoz vardır.14 
Ayırıcı tanıda önemli olan bu histopatolojik bulgu-
lar hastamızda yoktu. Akrokeratoelastoziste tipik 
olarak görülen disorganize elastik fibriller yoktu. 
Topluiğne başı büyüklüğünde sarımsı keratotik 
papüllerin görüldüğü arsenik zehirlenmesine ait 
hastamızın herhangi bir hikayesi yoktu. 
Malignitelere ikincil olarak gelişen paraneoplastik 
palmoplantar keratodermayı hastalığın klinik seyri 
dışlamaktaydı. 

PPPK tedavisinde topikal keratinolitikler, 
topikal retinoidler ve kalsipotriol yumuşatıcı etkisi 
dışında çok etkili bulunmamıştır. Yan etkileri ol-
masına rağmen oral retinoidlerle (asitretin veya 
etretinat) kısmi veya tam olarak iyi sonuçlar bildi-
rilmektedir. Fakat nüksün önlenmesi için idame 
tedavisine gereksinim duyulmaktadır.15,16  
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