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OzZET

Eritrokeratodermalar; dogumdan sonrakiilk yillarda

SUMMARY

Erytrokeratodermias are agroup of heterogenous
corniflcation disorders characterized by erythematous
hyperkeratotlc lesions. They manifestinthefirstyears of
resesifgecis gosteren, erltemli hiperkeratotik lezyonlarla life and persistthroughoutthelife. They are mostly auto-
karakterlze heterojen bir grup kornifikasyon bozuklu- somaldominant butrarely may be autosomal resessive
Sudur. Klinik farkliliklart ve hiicre kinetigine dayali ozellik- asin EKV. They are classifiedinto two groups in respect

leri nedeniyle iki ana grupta incelenirler. Birvincisi Progyeclinicalvariations and cell kinetics. The firstis Progres-
ikincisiise EvitrokeratodByeSymmetrical Erytrokeratodermia andthe secondis

Erytrokeratodermia Variabilis. Each ofthe diseases in
these groups are successfully treated with retinoids.

ortaya ¢ikan ve yasam boyu devam eden, ¢ogu kez oto-
zomal dominant, bazen de EKV'de oldugu gibi nadiren

sif Simetrik Ervitrokeratodermi,
mi Variabilistir. Her iki grup hastalik retinoidlerle basaril

bir sekilde tedavi edilmektedir.
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ERITROKERATODERMALAR

Eritrokeratodermalar; dogumdan sonraki ilk yillar-
da ortaya c¢ikan ve yasam boyu devam eden, otozo-
mal dominant gecisli, keskin sinirli, eritemli hiperkerato-
tik lezyonlarla karakterlze heterojen bir grup karatiniza-
syon bozuklugudur. Dermatolojide oldukg¢a nadir olarak
goriilene bu hastalik grubu literatiirlerin 1s1g1 altinda
gozden gegirilmis ve yazi literatiirden alinan resimlerle
desteklenmisgtir.

Keskin sinirlhi eritem ve hiperkeratozun birarada
bulundugu eritrokeratodermalar klinik ve patojenezlerin-
deki farklilklar nedeniyle iki grup olustururlar, ilki; lez-
yonlarin kalici oldugu fakat hayatin birinci yilinda iler-
leyebilme o6zelligine sahip olan Prognesif Simetrik Eri-
trokeratodermi (PSEK), digeri ise; lezyonlarinin zamanla
morfoloji, renk ve lokalizasyon olarak siirekli degisiklik
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gosterdigi Eritrokeratodermi Variabilis (EKV)'dir (1,2,3).
Her iki tip hastalik da otozomal dominant gecis goste-
rirlerse de EKV'de bazen resesif gegis olabilir. Her ikisi
de dogumdan sonraki ilk birkag ay veya yilda ortaya ¢i-
kar ve yasam boyu devam ederler. Bu klinik farkli-
hklarinin yanisira her iki antitenin kinetik hiicre aktivite-
lerinde de benzerlik ve farkhiliklar vardir. PSEK'de mito-
tik aktivite normaldir. PSEK patojenezinde esas bozuk-
luk boynuzsu hiicrelerin asin yasimi iken, EKV'de stra-
tum korneum hiicrelerinde bir kohezyon anomalisi var-
dir. Eritrokeratodermilerin histolojik 6zellikleri diagnostik
degildir. Fokal parakeratozla beraber hiperkeratoz ve iyi
segilen graniiler tabaka, epidermiste suprapapiller in-
celme olmaksizin akantoz ve yilizeyel dermiste
degisiklik gosteren perivaskiiler infiltrat her iki tipin or-
tak ozellikleridir (2,4,5,6,7,8).

ERITROKERATODERMA VARIABILIS
(Keratozis Rubra Figiirata, Mendes da
Kosta Sendromu)

Gogu kez otozomal dominant gegis gosteren ba-
zen de resesif olabilen bir genodermatozdur. Hemen
dogumda ortaya c¢ikar veya yasamin birinci yilinda
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baglar. Her iki seksi esit olarak tutar. Hastalik ilk kez
1925 yilinda Mendes da Costa tarafindan bildirilmis ol-
makla beraber, muhtemelen ilk yayin tarihi 1922 ylinda
Rille'ye aittir (4,9).

Viicudun herhangibir yerinde goriilebilmekle bera-
ber siklikla yiiz, ekstremitelerin ekstansor yiizi, gogis
ve glutealarda yerlesen eritematdéz ve hiperkeratotik
jeografik makitllerle karakterli bir hastaliktir. Palmoplan-
tar keratoderminadiren goriilebilir. Beraber oldugu
baska bir yapisal ve konjenital bozukluk bildirilmemekle
beraber az sayida sagirlik, periferal noropati, tendon re-
flekslerinde azalma, nistagmus, dizartri ve yiuriyis
ataksisi seklinde kendini gdsteren santral sinir sistemi
tutulumu bildirilmektedir (4,7,11).

Hastaligin iki morfolojik 6zelligi vardir:

1) Parlak eritemli, komsu deri ile seviye veren,
keskin kenarli gelisigiizel sinirlar1 olan ve zaman za-
man da komsu deriye ince beyaz bir hatla baglh lez-
yonlar vardir. Yiizeyel eritemi olan sabit plaklar psoria-
ziform sekilde gimiis rengi de olabilir. Eritemin baslan-
gict ¢ogu kez soguk, sicak, riizgar ve giinlik emosyon-
lara bagli olup lezyonlarin &zellikleri saatler Iginde
degisiklik gosterebilir (1,2) (Sekil 1).

2) Hiperkeratotik lezyonlar her ne kadar inatgiysa
da EKV normal deride veya eritemli deride gelisebilir.
Sarimsi-kahverengi konfigiirat plaklarin kalinlig:
degiskenlik gosterir. Grimsi bir renk de igerebilirler ve
komsu deriden keskin bir sinirla ayrilmislardir. Ayrica
sinirt  hiperpigmante veya dar bir eritemli hat seklinde
de olabilir. Lezyonlar puberteye kadar biyimeye de-
vam ederler ve sonra stabil kalirlar (4,7).

EKV'de iyi gelismis palmoplantar keratodermanin
daha nadir olarak goriilmesi ayirici tanida onemlidir.

Isik  mikroskobisindeki histolojik bulgular patogno-
monik degildir. Ancak belirgin iktiyoziform ortohiperkera-
toz, iyi korunmus graniiler tabaka, suprapapiller incele-
meyle beraber irregiiler akantoz ve papiilomatozis ka-
rakteristik Ozelliklerdir (4,7). Epidermiste testere disi

Sekil 1.

Eritrokeratodermi Variablis.
Gogiis ve omuz yerlesimli parlak, makiiler, eritematoz
goriniimde keskin simirli lezyonlar.
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seklinde bir goriinim dikkati ¢eker. Ayrica dermiste
degisik boyutlarda vaskiiler dilatasyon ve perivaskiiler
infiltrasyon goriilir. EKV'de keratinozom miktarini belir-
gin azalisin ¢ok Onemli bir anomali olduundan bahset-
mislerdir. Bu organellerin boynuzsu tabakaya trans-
formasyonu hizlandiran ve boynuzsu hiicrelerin dokiil-
mesini saglayan epidermal lizozomlar oldugu kabul edil-
mektedir (5). Papiller dermiste anmyelinize sinir fibrilleri
artmistir. Tutulmus deride Langerhans hiicre miktar:
belirgin sekilde dustktir (7).

Hastaligin Rh kan grubu ile Iliskisi son zamanlarda
gosterilmistir. Olaya neden olan gen lokusu Rh gen lo-
kusuna ¢ok yakindir (1,4,7).

Involukrin insan skuamoz hiicrelerinde sentezle-
nen sitoplasmik bir proteindir. Normal keratinosit hiicre
degisimi ve farklilagmasinda belirleyici bir madde ol-
dugu disiinilmektedir. Normal deride karakteristik dagi-
Iim goésterir. Spindz tabaka iist kismi ve graniiler taba-
kada, i¢ kok kilifinda, infundibulumda, sebase kanalda
ve akrosyringiumda bulunur. Avldin-Blotin boyama tek-
nigi kullanilarak yapilan ¢alismalarda normal insan epi-
dermlsinde involukrin ic¢in isaretleme orani %25 iken
EKV ig¢in bu oran %60 olarak bulunmustur (9).

Hastaligin tedavisinde; inflasmasyon ve diferan-
siasyon tUzerindeki etkileri nedeniyle retinoidlerle iyi so-
nuglar elde edilmistir. Hiperkeratotik lezyonlara alinan
cevap eritematdz lezyonlardan daha iyidir. Etretinat
veya etretinin, isotretinoine gori istin oldugu kabul
edilmekle beraber retinoidler i¢ginde de tercih edilecek
ilk ilag Asitretin olmalidir (5,6,10). 25-35 mg/giin asitre-
tin ile birka¢ giin iginde gerilemeler bildirilmektedir (6).

PROGRESIF SIMETRIK
ERITROKERATODERMI
(Gottron Sendromu)

Simetrik eritematdz hiperkeratotik plaklarla karak-
terize nadir goériilen bir kornifikasyon bozuklugudur. Oto-
zomal dominant gegis gosterir. Eritematdz hiperkeratotik
plaklar; ekstremitelerde, glutealarda, zaman zaman da
yizde belirgin simetri gosterir tarzda yerlesmistir. Palmo-
plantar eritematdz keratodermi sik gorilir. Gogiis ve ka-
rin genellikle tutulmamistir (Sekil 2,3).

Plaklar dogumdan hemen sonra gorilir ve birkag
yil gelismeye devam eder. Ardindan morfolojisi, rengi
ve lokalizasyonu degismeyecek sekilde belirli bolge-
lerde kalir. Bazen puberteden sonra lezyonlarin bir kis-
m1 spontan olarak gerileyebilir. Hastalarin genel durum-
lar1 bozuk degildir (7).

ilk kez 1911 yilinda Darier tarafindan tanimlanan
PSEK i¢in ginimiize kadar 25 olgu beldirilmistir
(7,12). Baska hastaliklarla ilgisi olmadigi kabul edilme-
kle birlikte Lamprecht ve arkadaslari tarafindan (KiD
(Keratit, iktiyozis ve Sagirlik) sendromu adiyla yayimla-
nan 28 olgunun da PSEK ile Iliskisi tartisilmaktadir.
PSEK'in benzer tablolarla gorilmesi sebebiyle literatiir-
deki KID olgularindaki deri bulgularinin esasinda ger-
¢ek iktiyoz olmayip verriikkoz eritrokeratodermik lezyon-
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Sekil 2. Progressif Simetrik Eritrokeratodermi'de simetrik diz
lokalizasyonlu lezyonlar.

lar olabilecegi ve sagirligin sart olmadigi, diger istirak
eden bulgularin PSEK ile iligkisi nedeniyle KID bashg-
nin yanhs olabilecegi ileri suriilmektedir.

PSEK'in lokal formlarn Pitrlasis Rubra Pllaristen
ayrilmalidir. PSEK'de perifollikiiler eritem ve folikiiler hi-
perkeratoz gibi folikiiler degisiklikler asla goriilmez.

Isik mikroskobisinde; epldermiste basket orgisii
goriinimiinde hlperkeratozla beraber akantoz ve iyi se-
cilen graniiler tabaka izlenir. Boynuzsu tabakanin alt
kisminda periniikleer vakuolizasyon gosteren kompakt
ve graniiler hiicreler bulunur. Epidermiste suprapapiller
incelme goriilmez. Epidermis iginde bazi mononiikleer
hiicreler bulunabilir. Dermiste hafifce genislemis kapil-
lar, az miktarda perivaskiiler lenfosit ve histiyositlerden
olusan Inflitrasyon izlenir.

Elektron mikroskobik olarak; bazal lamina, bazal
hiicreler ve melanositler normaldir. interselliiler bosluk-
ta hafif genigsleme vardir. Graniiler hiicrelerde mito-
kondrlyal 6dem dikkat cekicidir, hatta PSEK'e 6zgii ka-
bul edilebilecek bir bulgudur. Keratohyalin graniillerinde
belirgin bir anomali yoktur. Stratum korneum hiicre-
lerinde ¢ok sayida lipid vakuollerl vardir. EKV'de oldugu
gibi papiller dermiste anmyelinize sinir fibrillerinin mik-
tarinda bir artis s6z konusu degildir (7.,8).

EKVde oldugu gbi PSEK'de de retinoidlerle teda-
vide basarili sonuglar alinmaktadir. Retinoldlerin kor-
neum hiicrelerindeki lipid vakuolleri ve graniiler hiicre-
lerdeki mitokondriyal 6demi azaltarak, proliferasyon ve
diferansiasyonu diizenlemek suretiyle etki gosterdikleri
bildirilmektedir (7,13).
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