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ÖZET 
Eritrokeratodermalar; doğumdan sonraki ilk yıllarda 

ortaya çıkan ve yaşam boyu devam eden, çoğu kez oto-
zomal dominant, bazen de EKV'de olduğu gibi nadiren 
resesif geçiş gösteren, erltemli hiperkeratotik lezyonlarla 
karakterlze heterojen bir grup kornifikasyon bozuklu­
ğudur. Klinik farklılıkları ve hücre kinetiğine dayalı özellik­
leri nedeniyle iki ana grupta incelenirler. Birincisi Progre-
sif Simetrik Eritrokeratodermi, ikincisi ise Eritrokeratoder-
mi Variabilistir. Her iki grup hastalık retinoidlerle başarılı 
bir şekilde tedavi edilmektedir. 

Anahtar Kelimeler: Progresif simetrik eritrokeratodermi 
eritrokeratodermi variabilis 
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SUMMARY 
Erytrokeratodermias are a group of heterogenous 

corniflcation disorders characterized by erythematous 
hyperkeratotlc lesions. They manifest in the first years of 
life and persist throughout the life. They are mostly auto­
somal dominant but rarely may be autosomal resessive 
as in EKV. They are classified into two groups in respect 
to clinical variations and cell kinetics. The first is Progres­
sive Symmetrical Erytrokeratodermia and the second is 
Erytrokeratodermia Variabilis. Each of the diseases in 
these groups are successfully treated with retinoids. 
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ERİTROKERATODERMALAR 
Eritrokeratodermalar; doğumdan sonraki ilk yıllar­

da ortaya çıkan ve yaşam boyu devam eden, otozo-
mal dominant geçişli, keskin sınırlı, eritemli hiperkerato­
tik lezyonlarla karakterlze heterojen bir grup karatiniza-
syon bozukluğudur. Dermatolojide oldukça nadir olarak 
görülene bu hastalık grubu literatürlerin ışığı altında 
gözden geçirilmiş ve yazı literatürden alınan resimlerle 
desteklenmiştir. 

Keskin sınırlı eritem ve hiperkeratozun birarada 
bulunduğu eritrokeratodermalar klinik ve patojenezlerin-
deki farklılıklar nedeniyle iki grup oluştururlar, ilki; lez-
yonların kalıcı olduğu fakat hayatın birinci yılında iler-
leyebilme özelliğine sahip olan Prognesif Simetrik Eri­
trokeratodermi (PSEK), diğeri ise; lezyonlarının zamanla 
morfoloji, renk ve lokalizasyon olarak sürekli değişiklik 
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gösterdiği Eritrokeratodermi Variabilis (EKV)'dir (1,2,3). 
Her iki tip hastalık da otozomal dominant geçiş göste-
rirlerse de EKV'de bazen resesif geçiş olabilir. Her ikisi 
de doğumdan sonraki ilk birkaç ay veya yılda ortaya çı­
kar ve yaşam boyu devam ederler. Bu klinik farklı­
lıklarının yanısıra her iki antitenin kinetik hücre aktivite-
lerinde de benzerlik ve farklılıklar vardır. PSEK'de mito-
tik aktivite normaldir. PSEK patojenezinde esas bozuk­
luk boynuzsu hücrelerin aşırı yaşımı iken, EKV'de stra-
tum korneum hücrelerinde bir kohezyon anomalisi var­
dır. Eritrokeratodermilerln histolojik özellikleri diagnostik 
değildir. Fokal parakeratozla beraber hiperkeratoz ve iyi 
seçilen granüler tabaka, epidermiste suprapapiller in­
celme olmaksızın akantoz ve yüzeyel dermişte 
değişiklik gösteren perivasküler infiltrat her iki tipin or­
tak özellikleridir (2,4,5,6,7,8). 

ERİTROKERATODERMA VARİABİLİS 
(Keratozis Rubra Figürata, Mendes da 
Kosta Sendromu) 
Çoğu kez otozomal dominant geçiş gösteren ba­

zen de resesif olabilen bir genodermatozdur. Hemen 
doğumda ortaya çıkar veya yaşamın birinci yılında 
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başlar. Her iki seksi eşit olarak tutar. Hastalık ilk kez 
1925 yılında Mendes da Costa tarafından bildirilmiş ol­
makla beraber, muhtemelen ilk yayın tarihi 1922 ylında 
Rille'ye aittir (4,9). 

Vücudun herhangibir yerinde görülebilmekle bera­
ber sıklıkla yüz, ekstremitelerin eks tansör yüzü, göğüs 
ve glutealarda ye r l e şen e r i tematöz ve hiperkeratotik 
jeografik makûllerle karakterli bir hastalıktır. Palmoplan-
tar keratoderminadiren görülebil ir . Beraber o lduğu 
başka bir yapısal ve konjenital bozukluk bildirilmemekle 
beraber az say ıda sağırlık, periferal nöropati, tendon re­
flekslerinde azalma, nistagmus, dizartri ve yürüyüş 
ataksisi şeklinde kendini gös te ren santral sinir sistemi 
tutulumu bildirilmektedir (4,7,11). 

Hastalığın iki morfolojik özelliği vardır: 

1) Parlak eritemli, komşu deri ile seviye veren, 
keskin kenarlı gelişigüzel sınırları olan ve zaman za­
man da komşu deriye ince beyaz bir hatla bağlı lez-
yonlar vardır. Yüzeyel eritemi olan sabit plaklar psöria-
ziform şekilde gümüş rengi de olabilir. Eritemin baş lan­
gıcı çoğu kez soğuk, sıcak, rüzgar ve günlük emosyon-
lara bağlı olup lezyonlar ın özellikleri saatler İçinde 
değişiklik gösterebilir (1,2) (Şekil 1). 

2) Hiperkeratotik lezyonlar her ne kadar inatçıysa 
da E K V normal deride veya eritemli deride gelişebilir. 
S a r ı m s ı - k a h v e r e n g i kon f igü ra t p l a k l a r ı n kal ın l ığ ı 
değişkenlik gösterir. Grimsi bir renk de içerebilirler ve 
komşu deriden keskin bir sınırla ayrılmışlardır. Ayrıca 
sınırı hiperpigmante veya dar bir eritemli hat şeklinde 
de olabilir. Lezyonlar puberteye kadar büyümeye de­
vam ederler ve sonra stabil kalırlar (4,7). 

EKV'de iyi gelişmiş palmoplantar keratodermanın 
daha nadir olarak görülmesi ayırıcı tan ıda önemlidir. 

Işık mikroskobisindeki histolojik bulgular patogno-
monik değildir. Ancak belirgin iktiyoziform ortohiperkera-
toz, iyi korunmuş granüler tabaka, suprapapiller incele­
meyle beraber irregüler akantoz ve papiilomatozis ka­
rakteristik özelliklerdir (4,7). Epidermiste testere dişi 

Şekil 1. Eritrokeratodermi Variablis. 
Göğüs ve omuz yerleşimli parlak, maküler, eritematöz 
görünümde keskin sınırlı lezyonlar. 

şekl inde bir görünüm dikkati çeker . Ayrıca de rmi ş t e 
değişik boyutlarda vasküler dilatasyon ve perivasküler 
infiltrasyon görülür. EKV'de keratinozom miktarını belir­
gin azalışın çok önemli bir anomali olduundan bahset­
mişlerdir. Bu organellerin boynuzsu tabakaya trans­
formasyonu hızlandıran ve boynuzsu hücrelerin dökül­
mesini sağlayan epidermal lizozomlar olduğu kabul edil­
mektedir (5). Papiller dermişte anmyelinize sinir fibrilleri 
artmıştır. Tutu lmuş deride Langerhans hüc re miktarı 
belirgin şekilde düşüktür (7). 

Hastalığın Rh kan grubu ile İlişkisi son zamanlarda 
gösterilmiştir. Olaya neden olan gen lokusu Rh gen lo-
kusuna çok yakındır (1,4,7). 

Involukrin insan s k u a m ö z hücreler inde sentezle-
nen sitoplasmik bir proteindir. Normal keratinosit hücre 
değişimi ve farkl ı laşmasında belirleyici bir madde ol­
duğu düşünülmektedir . Normal deride karakteristik dağı ­
lım gösterir. Spinöz tabaka üst kısmı ve granüler taba­
kada, iç kök kılıfında, infundibulumda, sebase kanalda 
ve akrosyringiumda bulunur. Avldin-Blotin boyama tek­
niği kullanılarak yapılan çal ışmalarda normal insan epi-
dermlsinde involukrin için i şa re t leme oranı %25 iken 
E K V için bu oran %60 olarak bulunmuştur (9). 

Hastalığın tedavisinde; inflasmasyon ve diferan-
siasyon üzerindeki etkileri nedeniyle retinoidlerle iyi so­
nuçlar elde edilmiştir. Hiperkeratotik lezyonlara al ınan 
cevap e r i t ematöz lezyonlardan daha iyidir. Etretinat 
veya etretinin, isotretinoine görü üs tün olduğu kabul 
edilmekle beraber retinoidler içinde de tercih edilecek 
ilk ilaç Asitretin olmalıdır (5,6,10). 25-35 m g/gün asitre-
tin ile birkaç gün içinde gerilemeler bildirilmektedir (6). 

P R O G R E S İ F S İ M E T R İ K 
E R İ T R O K E R A T O D E R M İ 
(Gottron Sendromu) 

Simetrik eri tematöz hiperkeratotik plaklarla karak-
terize nadir görülen bir kornifikasyon bozukluğudur. Oto-
zomal dominant geçiş gösterir. Eritematöz hiperkeratotik 
plaklar; ekstremitelerde, glutealarda, zaman zaman da 
yüzde belirgin simetri gösterir tarzda yerleşmiştir. Palmo­
plantar eri tematöz keratodermi sık görülür. G ö ğ ü s ve ka­
rın genellikle tutulmamıştır (Şekil 2,3). 

Plaklar doğumdan hemen sonra görülür ve birkaç 
yıl gel işmeye devam eder. Ardından morfolojisi, rengi 
ve lokalizasyonu d e ğ i ş m e y e c e k şeki lde belirli bö lge ­
lerde kalır. Bazen puberteden sonra lezyonların bir kıs­
mı spontan olarak gerileyebilir. Hastaların genel durum­
ları bozuk değildir (7). 

İlk kez 1911 yılında Darier tarafından t an ımlanan 
P S E K için g ü n ü m ü z e kadar 25 olgu beldi r i lmiş t i r 
(7,12). Başka hastalıklarla ilgisi olmadığı kabul edilme­
kle birlikte Lamprecht ve arkadaşlar ı taraf ından (KİD 
(Keratit, iktiyozis ve Sağırlık) sendromu adıyla yayımla­
nan 28 olgunun da P S E K ile İlişkisi tar t ış ı lmaktadır . 
PSEK' in benzer tablolarla görülmesi sebebiyle literatür­
deki KID olgularındaki deri bulgularının e s a s ı n d a ger­
çek iktiyoz olmayıp verrüköz eritrokeratodermik lezyon-
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Şekil 2. Progressif Simetrik Eritrokeratodermi'de simetrik diz 
lokalizasyonlu lezyonlar. 

lar olabileceği ve sağırlığın şart olmadığı, diğer iştirak 
eden bulguların PSEK ile İlişkisi nedeniyle KID başlığı­
nın yanlış olabileceği ileri sürülmektedir. 

PSEK'in lokal formları Pitrlasis Rubra Pllaristen 
ayrılmalıdır. PSEK'de perifolliküler erltem ve foliküler hi-
perkeratoz gibi foliküler değişiklikler asla görülmez. 

Işık mikroskobislnde; epldermiste basket örgüsü 
görünümünde hlperkeratozla beraber akantoz ve iyi se­
çilen granüler tabaka izlenir. Boynuzsu tabakanın alt 
kısmında perinükleer vakuolizasyon gösteren kompakt 
ve granüler hücreler bulunur. Epidermiste suprapapiller 
İncelme görülmez. Epidermis içinde bazı mononükleer 
hücreler bulunabilir. Dermişte hafifçe genişlemiş kapil­
lär, az miktarda perivasküler lenfosit ve histiyositlerden 
oluşan Inflltrasyon izlenir. 

Elektron mikroskobik olarak; bazal lamına, bazal 
hücreler ve melanositler normaldir. İntersellüler boşluk­
ta hafif genişleme vardır. Granüler hücrelerde mito-
kondrlyal ödem dikkat çekicidir, hatta PSEK'e özgü ka­
bul edilebilecek bir bulgudur. Keratohyalin granüllerinde 
belirgin bir anomali yoktur. Stratum korneum hücre­
lerinde çok sayıda lipid vakuollerl vardır. EKV'de olduğu 
gibi papiller dermişte anmyelinize sinir fibrillerinin mik­
tarında bir artış söz konusu değildir (7,8). 

EKVde olduğu gbi PSEK'de de retinoidlerle teda­
vide başarılı sonuçlar alınmaktadır. Retinoldlerin kor­
neum hücrelerindeki lipid vakuolleri ve granüler hücre­
lerdeki mitokondriyal ödemi azaltarak, proliferasyon ve 
dlferansiasyonu düzenlemek suretiyle etki gösterdikleri 
bildirilmektedir (7,13). 
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