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Ozet

Summary

Darier hastaligi (Darier-White hastaligi, keratozis fol-
likiilaris) en sik seboreik bolgeleri tutan, keratinizasyon bozuk-
lugu ile karakterize, otozomal dominant gegisli, nadir goriilen
bir hastaliktir. Bu yazida, nadir goriilmesi nedeniyle, 21 yasin-
daki bir erkek hastada, bir Darier hastalig1 olgusu sunulmak-
tadur.
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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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Darier hastalig1 (Darier-White hastaligi, kera-
tozis follikiilaris) en sik seboreik bolgeleri tutan,
keratinizasyon bozuklugu ile karakterize, otozomal
dominant gecisli, genetik bir hastaliktir (1-7).
Hastalik nadir olarak goriiliir (2), goriilme siklig1
1/55.000-1/100.000 arasinda degisir (5,6). Her iki
cins esit olarak tutulur (1-6). Hastaligin patogenezi
tam olarak bilinmemektedir (1,4-6).

Olgu
C.T, 21 yasinda, erkek, asker. Iki yil &nce
yiiziinde, gogsiinde, karninda ve sirtinda kiiciik, de-
ri renginde kabartilar ¢ikmaya baglamis, bunlarin
sayist giderek artmis ve rengi koyulagmis. Bu
kabartilarin sayis1 ve biyiikliigli yaz aylarinda
artiyor ve kasint1 ortaya ¢ikiyormus. Hasta bugiine
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kadar doktora hi¢ gitmemis. Oz ge¢misinde bir
ozellik yoktu. Bekar olan hasta, anne-babasinda ve
dort kardesinin hi¢ birinde benzer hastalik tanim-
lamiyordu. Dermatolojik muayanede sacl deride,
ylizde, boynun yan yiizlerinde, gégsiin alt kismin-
da, karinda, sirtin orta hattinda ¢ok sayida, birkag
milimetre capinda, iizerleri esmer renkte, yagl
goriiniimlii krutla ortiili papiiller goriildi (Sekil 1
ve 2). Mukozalar ve saglar normaldi, el tirnaklarin-
da kahverengi, longitiidinal sirtlanmalar vardi.
Sistemik muayenesi; rutin hematolojik ve
biyokimyasal tetkikleri normaldi.

Histopatolojik  incelemede, epidermisde
hiperkeratoz, papillomatoz, akantoz ve suprabazal
ayrilma sonucunda kii¢iik yariklar izlendi. Bu
yariklarda tek sira bazal hiicrelerle ddseli papiller
yapilar (villi) ve liimene dokiilmiis akantolitik
hiicrelerin yanisira graniiler tabakada seyrek
diskeratotik hiicre varlig1 dikkati ¢ekti (Sekil 3).

Tartisma

Darier hastaligi, otozomal dominant gecisli bir
hastaliktir (1,5). Ailesinde hastalik olmayan olgu-
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Sekil 1. Olgunun 6nden goriiniisii.

larin ortaya ¢ikis1 spontan mutasyon veya inkom-
plet gecisle olur (5). Olgumuz bekardi, anne-
babasinda ve kardeslerinde hastalik anamnezi yok-
tu.

Hastalik genellikle birinci ve ikinci dekadda
baglar (1,4-7), olgumuzda 19 yasinda baslamisti.

[k lezyonlar daha ¢ok seboreik alanlarda or-
taya g¢ikar (1,3-5). Siklikla tutulan bolgeler yiiz,
alin, sacl deri, gogiis ve sirttir (1,7). Baslangic
lezyonlart kiigiik, sert, deri renginde papiillerdir.
Hastaligin bir ad1 da "keratozis follikiilaris" olmasi-
na ragmen, papiiller her zaman follikiiler degildir
(1,3,4). Daha sonra papiillerin iizeri esmer-siyah
renkte, yagh krutlarla kaplanir. Papiiller birleserek
plaklar ve vejetan kitleler olustururlar. Lezyonlar
infekte olma ve kotii kokma egilimindedir (1,4,6).
El ve ayak sirtlarinda verruka planaya benzer pa-
ptller; avuglarda ve ayak tabanlarinda, kabarik
veya merkezleri deprese punktat keratozlar
gorilebilir (1). 163 olguluk bir seride %96 olguda
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Sekil 2. Olgunun arkadan goriiniisii.

Sekil 3. Yiizeyde hiperkeratoz, suprabazal ayrilma ile olusan
villi yapilari, akantolizis, HE X200.

akral lezyonlar, %6 olguda fleksural hipertrofik
lezyonlar, %13 olguda oral mukoza lezyonlar sap-
tanmistir (7). Hastaligin, hemorajik makiil ve
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vezikiillerle karakterli, bir hemorajik formu (1) ve
bir vezikiilobiilloz formu (1,8) da tanimlanmustir.
Olgumuzda ilk lezyonlar yiiziinde, gdgsiinde,
karninda ve sirtinda deri renginde papiiller seklinde
ortaya c¢ikmis, bunlarin sayist giderek artmis ve
rengi koyulasmis. Olgumuzun sacgli derisinde,
yliziinde, boynunun yan yiizlerinde, gégsiiniin alt
kisminda, karninda, sirtinin orta hattinda ¢gok sayi-
da, birka¢ milimetre ¢apinda, tizerleri esmer renkte,
yagh goriiniimlii krutla ortiilii papiiller vardi. El ve
ayak sirtlarinda, avuglarda ve ayak tabanlarinda hig
bir lezyon yoktu.

Hastaligin seyri yazin, sicak ve nemin etkisiyle
kotiilesir; ultraviyole B, mekanik travma, bak-
teriyel infeksiyonlar, herpes simpleks niikslere ne-
den olabilir (1). Olgumuzun yakinmalar1 yaz ay-
larinda artiyordu.

Oral, rektal ve vajinal mukoza tutulabilir;
mukoza lezyonlar1 beyaz, merkezleri deprese pa-
ptllerdir ve siklikla "kaldirim tag1" goriinimiinii
verirler (1). Olgumuzda mukoza tutulumu yoktu.

Sagli derinin siklikla tutulmasina ragmen,
saclar genellikle normaldir, nadiren sikatrisyel
alopesi gelisebilir (1). Olgumuzda sa¢lar normaldi.

Darier hastalifinda tirnaklarda incelme ve
gevreklik, serbest kenarlarda V seklinde yarilma,
longitiidinal fissiirler, longitiidinal koyu ¢izgiler,
subungual hiperkeratoz, pakioniki goriilebilir (1,9).
Olgumuzun el tirnaklarinda kahverengi, longitiidi-
nal sirtlanmalar vardi.

Darier hastaligina retinitis pigmentoza, asemp-
tomatik kemik kisti (1), sizofreni, depresif psikoz
gibi psikiyatrik hastaliklar, mental bozukluklar (10)
eslik edebilir. Darier hastalig1 olan bir ailenin bir
bireyinde renal agenezis, testikiller agenezis ve
tiroid hastaligi bildirilmistir (1). Olgumuzda Darier
hastalig1 disinda bir hastalik saptanmadi.
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Olgunun histopatolojik bulgulari, klinik ile be-
raber degerlendirildiginde, Darier hastaligi ile
uyumlu bulundu.

Olgumuza klinik ve histopatolojik bulgularla
Darier hastalig1 tanis1 kondu ve nadir goriilmesi ne-
deniyle sunulmasi uygun goriildii.
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