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ÖZET 
Mal de Meleda, seyrek görülen, infantil dönemde or­

taya çıkan progresif bir seyir izleyerek yaşam boyu de­
vam eden, otozomal resesif kalıtım gösteren diffüz bir 
palmoplanter keratodermidir (1-6). Bu yazıda olgumuzu 
Mal de Meleda 'lı 16 yaşındaki erkek bir hasta oluştur­
maktadır. 
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Palmoplanter keratodermi avuç içi ve ayak tabanı­
nın korneum tabakasının diffüz veya lokalize biçimde 
kalınlaşmasıdır. Hiperkeratoz, keratozis ve tilozis keli­
meleri keratodermi ile eş anlamlı kullanılmaktadır. Edin-
sel ve konjenital olmak üzere İki formu vardır. Burada 
el ve ayak tabanlarının kornifikasyon defekti primer ol­
makla beraber, aynı zamanda daha jeneralize bir bo­
zukluğun parçasını da teşkil edebilir (1,3,6,7). Palmo­
planter keratodermlleri sınıflandırırken, hiperkeratozun 
morfolojisi ve dağılımı, kalıtım şekli, el ve ayak tabanla­
rın haricindeki cilt belirtileri, ektodermal ve sistemik 
anomaliler, keratoderminin baş langıç yaşı , şiddeti ve 
histopatolojik bulguları göz ö n ü n d e bulundurulmalıdır 
(3,6). 

Yazımızda, heredlter palmoplanter keratodermi'ler 
sınıfına giren Mal de Meleda tanısı koyduğumuz bir ol­
gu sunulmaktadır . Çok nadir görülen bir keratodermi 
şekli olduğundan yayınlamayı uygun gördük. 

OLGU 
16 yaşında, istanbul doğumlu erkek hasta. El ve 

ayak tabanlar ında ileri derecede kalınlaşma, çekilme, 
terleme artışı ve koku yakınmaları İle polikliniğimize 
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S U M M A R Y 
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 present a 16 
years old boy, with Mai de Meleda in this report. 
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başvurdu. Ablasından alınan anamneze göre; doğum 
e s n a s ı n d a palmoplanter bölgede belli belirsiz olan sert­
lik, yaklaşık 40 gün içinde belirgin hale gelmiş. Zaman 
içinde artış göster ip , 14 y a ş ı n d a el ve ayak sır t ına 
yayılmış. Yakınmaları mevsimlere bağlı değişkenlik gös-
termiyormuş. Özgeçmiş inde herhangi bir özellik bulun­
madı . S o y g e ç m i ş i n d e ebeveyninin Bayburt doğumlu 
amca çocukları olduğu ve herhangi bir yakınmalarının 
olmadığı öğrenildi. Hastanın diğer 3 kardeş inde , ablası 
dış ında yakınması olan yoktu. Amcasının da akraba ev­
liliği yapmış olduğu ve bir çocuğunda benzer yakınmala­
rın olduğu anlaşıldı. Olgumuzun aile ağacı soldan s a ğ a , 
küçükten büyüğe doğru Tablo 1'de gösterilmiştir. Fizik 
muayenede ilk planda palmoplanter hiperkeratoz dikkat 
çekiyordu. Sistem muayenelerinde herhangi bir patolo­
jiye ras t lanmadı . Laboratuvar incelemede hemogram, 
eritrosit sedimantasyon hızı, açlık kan şekeri, karaciğer 
fonksiyon testleri, protein elektroforezi, akciğer grafisi 
ve elektrokardiyografide bir özellik bulunmadı . Özofa-
gusda muhtemel bir patoloji İçin yapılan baryumlu özo-
fagus pasaj grafileri ve dural kalsifikasyonu araş t ı rmak 
için yapılan kraniografide bir patolojiye ras t lanmadı . El 
ve ayak grafilerinde y u m u ş a k dokuda artma ve fa-
lankslarda minimal bir kısalık tespit edildi. Tiroid, üst ve 
alt batın ultrasonografilerln de bir özellik yoktu. Palmo­
planter bölgeden alınan materyalin direkt preparat yön­
temi ile incelenmesinde, mantar elemanları tespit edile­
medi ve kültürde üreme olmadı. Dermatolojik muaye-
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Tablo 1. Daireler bayanları, kareler erkekleri, içi dolu 
olanlar olgularımızı göstermektedir. 

nede her iki palmoplanter bölgede simetrik diffüz, kirli 
sarı renkte, sklerodermik görünümlü, maserasyon gös­
teren hiperkeratoz vardı. Avuç içinde bileklere kadar 
uzanarak keskin bir sınırla son bulmaktaydı (Şekil 1). 
El sırtında ise metakarpofalangeal eklemler hizasına 
kadar uzanıyordu. Ayak tabanlarında her iki lateral böl­
gede eritemli bir alan ile devam ediyordu. Ayak sırtında 

ise her iki başparmak hizasından başlayarak lineer 
tarzda iç malleole arkada ije aşil tendonuna doğru 
uzanmaktaydı (Şekil 2). El parmaklarında fuziform şekil 
değişikliği ve bilateral dördüncü parmak tırnağında pso-
riaziform çukurcuklar vardı. Bütün tırnaklarında özellikle 
ayak baş parmak tırnağında daha belirgin subungual 
hiperkeratoz ve distrofik değişiklikler İzlendi. Diş ve oral 
mukoza muayenesi normal, diz ve dirsek tutulumu yok­
tu. Olgumuzun el sırtındaki hiperkeratozik alandan alı­
nan biyopsi örneğinin histopatolojik incelemesi sonu­
cunda hiperkeratoz, parakeratoz, granuler tabakada 
belirginleşme ve minimal perivasküler mononükleer in-
filtrasyon izlendi. Soygeçmış sorgulamasında olgumu­
zun ablası ve amcaoğlunda da benzer şikayetlerin ol­
duğunun öğrenilmesi üzerine, onların da dermatolojik 
muayeneleri yapıldı. Ablası ve amcaoğlunda palmoplan­
ter bölgedeki hiperkeratozun daha geniş ve yaygın ol­
duğu, tırnaklardaki subungual hiperkeratozun daha ileri 
derecede olduğu izlendi. Ablasının sağ el işaret par­
mağında fleksiyon kontraktürü ve amcaoğlunun iki dizi 
üzerinde hiperkeratozik plaklar vardı (Şekil 3-4). 

Şekil 1. Palmoplanter bölgelerde yaygın hiperkeratoz, eritema-
töz ve masere alanlar 

Şekil 2. Transgradyen özellik gösterecek el ve ayak sırtlarına 
yayılan keratodermi 

Şekil 3. Olgumuzun ve ablasının her iki el sırtlarındaki hiperke­
ratoz ve ablasının sağ el işaret parmağındaki fleksiyon kontrak­
türü 

Şekil 4 Amcaoğlunun her iki dizi üzerindeki sarımsı, hafif 
skuamlı hiperkeratozik plaklar 
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TARTIŞMA 
Herediter palmoplanter keratodermi olan Mal de 

Meleda, ilk olarak bir Adriyatik adas ı olan Meleda'da 
tarif edilmiş ve akraba evliliği ile ilişkili olduğu belirtil­
miştir. Hastalık otozomal resesif geçiş gösterir. Doğum­
da mevcut olabileceği gibi doğumdan bir süre sonra da 
ortaya çıkabilir (1,2,4,7). Klinikte en belirgin bulgu eri-
tem ve hiperkeratozdur (2,4). ilave olarak subungual 
hlperkeratoz, kollonişiya, sindaktill, palmoplanter böl­
gede kıllanma, yüksek damak, knuckle pads, pseudo-" 
ainhum, diz ve dirseklerde psörlaziform plaklar izlene­
bilir (1,2,4,6,8). Buna karşılık Papillon-Lefevre sendro-
munda görülen periodontal değişiklikler, faix ve tento-
ryumu tutan dural kalslfikasyonlar; Howel-Evans send-
romundakl özofagus karslnomu; Charcot-Marie-Tooth 
hastal ığında izlenen perlferik nöropatl Mal de Meleda'da 
görülmez (5). Bizim olgumuzda da sayılan patolojilerin 
bulunmaması diğer herediter palmoplanter hiperkeratoz 
tanılarından bizi uzaklaştırdı. Olgumuzdaki hlperkerato-
zlk alanların zamanla el ve ayak sırtlarına, dizlere, dir­
seklere ve ekstremitelerln üst bölümlerine yayılması ya­
ni transgradyen özelliği ile de Unna-Thost tipi ile ayırıcı 
tanısı yapıldı. Olgumuzun ve amcaoğlunun ebeveyninin 
normal oluşu, akraba evliliği yapmış olmaları ve kalıtı­
mın yatay tipte bir geçiş gös termesi otozomal resesif 
genetik geçişi destekler görünmektedir. Hlperkeratozun 
derecesi ve yaygınlığının yaşla beraber artması , bera­
berinde başka bir patolojinin bulunmaması Mal de Me­
leda İle uyumludur. Hlperkeratoza eşlik eden masera-
syon ve koku yakınmalarını hiperhidroza bağladık. Ol­
gumuzun her İki elinin dördüncü parmak tırnağında İzle­
diğimiz psöriazlform çukurcukların rastlantı sonucu mu 
yoksa, bu hastalığın daha önce tanımlanmamış bir bul­
gusu mu olduğu konusunda bir karar veremedik. Pal­
moplanter keratodermilerln hlstopatolojisl nonspesiflk 
olup, akantoz, belirgin hiperkeratoz ve eşlik eden hi-
pergranüloz, parakeratoz, değişik derecelerde mono-
nükleer perlvasküler Infiltrasyon şeklindedir (9). Bu ve­
riler olgumuzun hlstopatolojlsi İle uyumludur. Herediter 
palmoplanter keratodermilerde hastal ık y a ş a m boyu 
devam ettiğinden tedavisi zorluk gösterir. Lokal olarak 
yumuşatıcı ve soyucular, tretlnoin, gllkokortikoidler ve 
dermabrazyon; slstemik olarak da etretlnate, acitretln 
gibi sentetik retinoidler kullanılabilir (1,4,10). Hastalığın 

etyolojisl tam olarak bilinmediğinden, hiçbir tedavi şekil 
radikal bir çözüm getirmez. S o n u ç olarak olgumuzu bir 
bütün olarak değerlendirdiğimizde diffüz bir palmoplan­
ter keratodermlnin bulunuşu, zamanla el-ayak sırtlarına 
ve dizlere yayılım gös termes i , yani transgradyen özel­
liği, otozomal resesif kalıtım şekli, erken d ö n e m d e or­
taya çıkışı, yaş la beraber şiddetinin artışı, beraberinde 
ektodermal ve sistemik anormalliklerin olmayışı ve his-
topatolojlk özelliklerinden dolayı Mal ve Meleda tanısı 
konuldu. Olgumuz çok nadir rastlanan bir palmoplanter 
keratodermi olduğundan yayınlamayı uygun gördük. 
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