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OZET

Mal de Meleda, seyrek goriilen, infantil donemde or-
taya ¢ikan progresif bir seyir izleyerek yasam boyu de-
vam eden, otozomal resesif kaliim gosteren diffiiz bir
palmoplanter keratodermidir (1-6). Bu yazida olgumuzu
Mal de Meleda'li 16 yasindaki erkek bir hasta olustur-
maktadir.

Anahtar Kelimeler: Mal De Meleda

T Klin Dermatoloji 1993, 3:136-138

Palmoplanter keratodermi avug¢ i¢i ve ayak tabani-
nin  korneum tabakasinin diffiiz veya lokalize bigimde
kalinlagsmasidir. Hiperkeratoz, keratozis ve tilozis keli-
meleri keratodermi ile es anlamli kullanilmaktadir. Edin-
sel ve konjenital olmak iizere Iki formu vardir. Burada
el ve ayak tabanlarinin kornifikasyon defekti primer ol-
makla beraber, ayni1 zamanda daha jeneralize bir bo-
zuklugun pargasint da teskil edebilir (1,3,6,7). Palmo-
planter keratodermlleri siniflandirirken, hiperkeratozun
morfolojisi ve dagilimi, kalitim sekli, el ve ayak tabanla-
rin  haricindeki cilt belirtileri, ektodermal ve sistemik
anomaliler, keratoderminin baslangi¢ yasi, siddeti ve
histopatolojik bulgulart géz o6niinde bulundurulmalidir
(3,6).

Yazimizda, heredlter palmoplanter keratodermi'ler
sinifina giren Mal de Meleda tanisi koydugumuz bir ol-
gu sunulmaktadir. Cok nadir goriilen bir keratodermi
sekli oldugundan yayinlamayi uygun gordiik.

OLGU

16 yasinda, istanbul dogumlu erkek hasta. El ve
ayak tabanlarinda ileri derecede kalinlagsma, c¢ekilme,
terleme artist ve koku yakinmalari Ile poliklinigimize
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SUMMARY

Mal de Meleda is a rare diffuse hyperkeratosis of the
palms and soles which begins in infancy and remains
throughout life with a progressive pattern. It is inherited
as an autosomal recessive trait (1-6). We presenta 16
years old boy, with Mai de Meleda in this report.
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basvurdu. Ablasindan alinan anamneze gore; dogum
esnasinda palmoplanter bolgede belli belirsiz olan sert-
lik, yaklasik 40 giin icinde belirgin hale gelmis. Zaman
i¢inde artis gosterip, 14 yasinda el ve ayak sirtina
yayilmis. Yakinmalart mevsimlere bagli degiskenlik gos-
termiyormus. Ozgeg¢misinde herhangi bir 6zellik bulun-
madi. Soygec¢misinde ebeveyninin Bayburt dogumlu
amca c¢ocuklart oldugu ve herhangi bir yakinmalarinin
olmadig1 ogrenildi. Hastanin diger 3 kardesinde, ablasi
disinda yakinmasi olan yoktu. Amcasinin da akraba ev-
liligi yapmis oldugu ve bir ¢cocugunda benzer yakinmala-
rin oldugu anlasildi. Olgumuzun aile agact soldan saga,
kiiciikten biiyige dogru Tablo I'de gosterilmistir. Fizik
muayenede ilk planda palmoplanter hiperkeratoz dikkat
¢ekiyordu. Sistem muayenelerinde herhangi bir patolo-
jiye rastlanmadi. Laboratuvar incelemede hemogram,
eritrosit sedimantasyon hizi, ag¢lik kan sekeri, karaciger
fonksiyon testleri, protein elektroforezi, akciger grafisi
ve elektrokardiyografide bir 6zellik bulunmadi. Ozofa-
gusda muhtemel bir patoloji Igin yapilan baryumlu 6zo-
fagus pasaj grafileri ve dural kalsifikasyonu arastirmak
icin yapilan kraniografide bir patolojiye rastlanmadi. EI
ve ayak grafilerinde yumusak dokuda artma ve fa-
lankslarda minimal bir kisalik tespit edildi. Tiroid, iist ve
alt batin ultrasonografilerln de bir ozellik yoktu. Palmo-
planter bolgeden alinan materyalin direkt preparat yon-
temi ile incelenmesinde, mantar elemanlari tespit edile-
medi ve kiiltirde idreme olmadi. Dermatolojik muaye-
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Tablo 1. Daireler bayanlari, kareler erkekleri, i¢i dolu
olanlar olgularimizi géstermektedir.
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nede her iki palmoplanter bolgede simetrik diffuiz, kiri
sari renkte, sklerodermik goriiniimlii, maserasyon goés-
teren hiperkeratoz vardi. Avug iginde bileklere kadar
uzanarak keskin bir sinirla son bulmaktaydi (Sekil 1).
El sirtinda ise metakarpofalangeal eklemler hizasina
kadar uzaniyordu. Ayak tabanlarinda her iki lateral bol-
gede eritemli bir alan ile devam ediyordu. Ayak sirtinda
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ise her iki basparmak hizasindan baslayarak lineer
tarzda i¢ malleole arkada ije asil tendonuna dogru
uzanmaktaydi (Sekil 2). El parmaklarinda fuziform sekil
degisikligi ve bilateral dordiincii parmak tirnaginda pso-
riaziform gukurcuklar vardi. Bitiin tirnaklarinda o6zellikle
ayak bas parmak tirnaginda daha belirgin subungual
hiperkeratoz ve distrofik degisiklikler izlendi. Dis ve oral
mukoza muayenesi normal, diz ve dirsek tutulumu yok-
tu. Olgumuzun el sirtindaki hiperkeratozik alandan ali-
nan biyopsi orneginin histopatolojik incelemesi sonu-
cunda hiperkeratoz, parakeratoz, granuler tabakada
belirginlesme ve minimal perivaskiiler mononiikleer in-
filtrasyon izlendi. Soyge¢mis sorgulamasinda olgumu-
zun ablasi ve amcaoglunda da benzer sikayetlerin ol-
dugunun ogrenilmesi Ulizerine, onlarin da dermatolojik
muayeneleri yapildi. Ablasi ve amcaoglunda palmoplan-
ter bolgedeki hiperkeratozun daha genis ve yaygin ol-
dugu, tirnaklardaki subungual hiperkeratozun daha ileri
derecede oldugu izlendi. Ablasinin sag el isaret par-
maginda fleksiyon kontraktiiri ve amcaoglunun iki dizi
uzerinde hiperkeratozik plaklar vardi (Sekil 3-4).

Sekil 1. Palmoplanter bolgelerde yaygin hiperkeratoz, eritema-
t6z ve masere alanlar

Sekil 3.
ratoz ve ablasinin sag el isaret parmagindaki fleksiyon kontrak-

Olgumuzun ve ablasiin her iki el sirtlarindaki hiperke-
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Sekil 2. Transgradyen ozellik gosterecek el ve ayak sirtlarina
yayilan keratodermi

s A

Sekil4 Amcaoglunun her iki dizi ilizerindeki sarimsi, hafif
skuamlr hiperkeratozik plaklar
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TARTISMA

Herediter palmoplanter keratodermi olan Mal de
Meleda, ilk olarak bir Adriyatik adasi olan Meleda'da
tarif edilmis ve akraba evliligi ile iliskili oldugu belirtil-
mistir. Hastalik otozomal resesif gegis gosterir. Dogum-
da mevcut olabilecegi gibi dogumdan bir siire sonra da
ortaya ¢ikabilir (1,2,4,7). Klinikte en belirgin bulgu eri-
tem ve hiperkeratozdur (2,4). ilave olarak subungual
sindaktill,
gede killanma, yiliksek damak, knuckle pads, pseudo-"

hlperkeratoz, kollonisiya, palmoplanter bol-
ainhum, diz ve dirseklerde psoérlaziform plaklar izlene-
bilir (1,2,4,6,8). Buna karsilik Papillon-Lefevre sendro-
munda goriilen periodontal degisiklikler, faix ve tento-
ryumu tutan dural kalslfikasyonlar; Howel-Evans send-
Charcot-Marie-Tooth

hastaliginda izlenen perlferik néropatl Mal de Meleda'da

romundakl o6zofagus karslnomu;
goriilmez (5). Bizim olgumuzda da sayilan patolojilerin
bulunmamas: diger herediter palmoplanter hiperkeratoz
tanilarindan bizi uzaklastirdi. Olgumuzdaki hlperkerato-
zlk alanlarin zamanla el ve ayak sirtlarina, dizlere, dir-
seklere ve eckstremitelerln {ist bolimlerine yayilmasi ya-
ni transgradyen ozelligi ile de Unna-Thost tipi ile ayiricl
tanist yapildi. Olgumuzun ve amcaoglunun ebeveyninin
normal olusu, akraba evliligi yapmis olmalar1 ve kaliti-
min yatay tipte bir gecis gdéstermesi otozomal resesif
genetik gecisi destekler goriinmektedir. Hlperkeratozun
derecesi ve yayginliginin yasla beraber artmasi, bera-
berinde baska bir patolojinin bulunmamasi Mal de Me-
leda fle uyumludur. Hlperkeratoza eslik eden masera-
syon ve koku yakinmalarini hiperhidroza bagladik. Ol-
gumuzun her iki elinin dérdiincii parmak tirnaginda izle-
digimiz psoériazlform c¢ukurcuklarin rastlanti sonucu mu
yoksa, bu hastaligin daha 6nce tanimlanmamis bir bul-
gusu mu oldugu konusunda bir karar veremedik. Pal-
moplanter keratodermilerln hlstopatolojisl nonspesiflk
olup, akantoz, belirgin hiperkeratoz ve eslik eden hi-
pergraniiloz, parakeratoz, degisik derecelerde mono-
niikleer perlvaskiiler Infiltrasyon seklindedir (9). Bu ve-
riler olgumuzun hlstopatolojlsi fle uyumludur. Herediter
palmoplanter keratodermilerde hastalik yasam boyu
devam ettiginden tedavisi zorluk gosterir. Lokal olarak
yumusatici ve soyucular, tretlnoin, gllkokortikoidler ve
dermabrazyon; slstemik olarak da etretlnate, acitretln
gibi sentetik retinoidler kullanilabilir (1,4,10). Hastaligin
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etyolojisl tam olarak bilinmediginden, higbir tedavi sekil
radikal bir ¢dziim getirmez. Sonug¢ olarak olgumuzu bir
biitiin olarak degerlendirdigimizde diffiiz bir palmoplan-
ter keratodermlnin bulunusu, zamanla el-ayak sirtlarina
ve dizlere yayilim gdstermesi, yani transgradyen Ozel-
ligi, otozomal resesif kalitim sekli, erken doénemde or-
taya c¢ikisi, yasla beraber siddetinin artisi, beraberinde
ektodermal ve sistemik anormalliklerin olmayist ve his-
topatolojlk ozelliklerinden dolayr Mal ve Meleda tanisi
konuldu. Olgumuz ¢ok nadir rastlanan bir palmoplanter
keratodermi oldugundan yayinlamayi uygun gordiik.
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