
Darier hastalığı (Darier-White hastalığı, kera-
tozis follikülaris) en sık seboreik bölgeleri tutan,
keratinizasyon bozukluğu ile karakterize, otozomal
dominant geçişli, genetik bir hastalıktır (1-7).
Hastalık nadir olarak görülür (2), görülme sıklığı
1/55.000-1/100.000 arasında değişir (5,6). Her iki
cins eşit olarak tutulur (1-6). Hastalığın patogenezi
tam olarak bilinmemektedir (1,4-6).

Olgu
C.T, 21 yaşında, erkek, asker. Đki yıl önce

yüzünde, göğsünde, karnında ve sırtında küçük, de-
ri renginde kabartılar çıkmaya başlamış, bunların
sayısı giderek artmış ve rengi koyulaşmış. Bu
kabartıların sayısı ve büyüklüğü yaz aylarında
artıyor ve kaşıntı ortaya çıkıyormuş. Hasta bugüne

kadar doktora hiç gitmemiş. Öz geçmişinde bir
özellik yoktu. Bekâr olan hasta, anne-babasında ve
dört kardeşinin hiç birinde benzer hastalık tanım-
lamıyordu. Dermatolojik muayanede saçlı deride,
yüzde, boynun yan yüzlerinde, göğsün alt kısmın-
da, karında, sırtın orta hattında çok sayıda, birkaç
milimetre çapında, üzerleri esmer renkte, yağlı
görünümlü krutla örtülü papüller görüldü (Şekil 1
ve 2). Mukozalar ve saçlar normaldi, el tırnakların-
da kahverengi, longitüdinal sırtlanmalar vardı.
Sistemik muayenesi; rutin hematolojik ve
biyokimyasal tetkikleri normaldi.

Histopatolojik incelemede, epidermisde
hiperkeratoz, papillomatoz, akantoz ve suprabazal
ayrılma sonucunda küçük yarıklar izlendi. Bu
yarıklarda tek sıra bazal hücrelerle döşeli papiller
yapılar (villi) ve lümene dökülmüş akantolitik
hücrelerin yanısıra granüler tabakada seyrek
diskeratotik hücre varlığı dikkati çekti (Şekil 3).
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Özet
Darier hastalığı (Darier-White hastalığı, keratozis fol-

likülaris) en sık seboreik bölgeleri tutan, keratinizasyon bozuk-
luğu ile karakterize, otozomal dominant geçişli, nadir görülen
bir hastalıktır. Bu yazıda, nadir görülmesi nedeniyle, 21 yaşın-
daki bir erkek hastada, bir Darier hastalığı olgusu sunulmak-
tadır.
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Summary
Darier's disease (Darier-White disease, keratosis follicu-

laris) is a genetic disorder of keratinization with an autosomal
dominant form of inheritance involving primarily the sebor-
rheic areas. In this article, because of its rare occurrence, a 21
year old male case of Darier's disease is presented.
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ların ortaya çıkışı spontan mutasyon veya inkom-
plet geçişle olur (5). Olgumuz bekârdı, anne-
babasında ve kardeşlerinde hastalık anamnezi yok-
tu.

Hastalık genellikle birinci ve ikinci dekadda
başlar (1,4-7), olgumuzda 19 yaşında başlamıştı.

Đlk lezyonlar daha çok seboreik alanlarda or-
taya çıkar (1,3-5). Sıklıkla tutulan bölgeler yüz,
alın, saçlı deri, göğüs ve sırttır (1,7). Başlangıç
lezyonları küçük, sert, deri renginde papüllerdir.
Hastalığın bir adı da "keratozis follikülaris" olması-
na rağmen, papüller her zaman folliküler değildir
(1,3,4). Daha sonra papüllerin üzeri esmer-siyah
renkte, yağlı krutlarla kaplanır. Papüller birleşerek
plaklar ve vejetan kitleler oluştururlar. Lezyonlar
infekte olma ve kötü kokma eğilimindedir (1,4,6).
El ve ayak sırtlarında verruka planaya benzer pa-
püller; avuçlarda ve ayak tabanlarında, kabarık
veya merkezleri deprese punktat keratozlar
görülebilir (1). 163 olguluk bir seride %96 olguda

akral lezyonlar, %6 olguda fleksural hipertrofik
lezyonlar, %13 olguda oral mukoza lezyonları sap-
tanmıştır (7). Hastalığın, hemorajik makül ve

Şekil 1. Olgunun önden görünüşü. Şekil 2. Olgunun arkadan görünüşü.

Şekil 3. Yüzeyde hiperkeratoz, suprabazal ayrılma ile oluşan
villi yapıları, akantolizis, HE X200.
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veziküllerle karakterli, bir hemorajik formu (1) ve
bir vezikülobüllöz formu (1,8) da tanımlanmıştır.
Olgumuzda ilk lezyonlar yüzünde, göğsünde,
karnında ve sırtında deri renginde papüller şeklinde
ortaya çıkmış, bunların sayısı giderek artmış ve
rengi koyulaşmış. Olgumuzun saçlı derisinde,
yüzünde, boynunun yan yüzlerinde, göğsünün alt
kısmında, karnında, sırtının orta hattında çok sayı-
da, birkaç milimetre çapında, üzerleri esmer renkte,
yağlı görünümlü krutla örtülü papüller vardı. El ve
ayak sırtlarında, avuçlarda ve ayak tabanlarında hiç
bir lezyon yoktu.

Hastalığın seyri yazın, sıcak ve nemin etkisiyle
kötüleşir; ultraviyole B, mekanik travma, bak-
teriyel infeksiyonlar, herpes simpleks nükslere ne-
den olabilir (1). Olgumuzun yakınmaları yaz ay-
larında artıyordu.

Oral, rektal ve vajinal mukoza tutulabilir;
mukoza lezyonları beyaz, merkezleri deprese pa-
püllerdir ve sıklıkla "kaldırım taşı" görünümünü
verirler (1). Olgumuzda mukoza tutulumu yoktu.

Saçlı derinin sıklıkla tutulmasına rağmen,
saçlar genellikle normaldir, nadiren sikatrisyel
alopesi gelişebilir (1). Olgumuzda saçlar normaldi.

Darier hastalığında tırnaklarda incelme ve
gevreklik, serbest kenarlarda V şeklinde yarılma,
longitüdinal fissürler, longitüdinal koyu çizgiler,
subungual hiperkeratoz, pakioniki görülebilir (1,9).
Olgumuzun el tırnaklarında kahverengi, longitüdi-
nal sırtlanmalar vardı.

Darier hastalığına retinitis pigmentoza, asemp-
tomatik kemik kisti (1), şizofreni, depresif psikoz
gibi psikiyatrik hastalıklar, mental bozukluklar (10)
eşlik edebilir. Darier hastalığı olan bir ailenin bir
bireyinde renal agenezis, testiküler agenezis ve
tiroid hastalığı bildirilmiştir (1). Olgumuzda Darier
hastalığı dışında bir hastalık saptanmadı.

Olgunun histopatolojik bulguları, klinik ile be-
raber değerlendirildiğinde, Darier hastalığı ile
uyumlu bulundu.

Olgumuza klinik ve histopatolojik bulgularla
Darier hastalığı tanısı kondu ve nadir görülmesi ne-
deniyle sunulması uygun görüldü.
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