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Ozet

Summary

Herediter palmoplantar keratodermalardan olan mal de
Meleda, dogumdan hemen sonra ya da yagamin ilk yillarinda
ortaya ¢ikan, avug ve tabanlarda diffiiz hiperkeratoz, diz ve
dirseklerde psoriasis benzeri plaklarla karakterize ilerleyici
seyir gasteren, nadir bir hastaliktir. "Pitted keratoderma" tir-
nak anomalileri, "knucle pad” ve nadiren mental retardasyon
hastaliga eslik edebilen bulgulardir. Bu yazida, mental retar-
dayonla birliktelik gdsteren bir mal de Meleda olgusu nadir
goriilmesi nedeniyle sunulmaktadr.
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keratoderma, Mental retardasyon

T Klin Dermatoloji 2000, 10:131-133

Mal de Meleda is a very rare hereditary palmoplantar
keratoderma characterized by mainly a diffuse, symmetric,
sharply defined hyperkeratosis of the palmes and soles, and
well-circumscribed psoriasis like plaques over the knees and
elbows that appears soon after birth or following first years of
life and showing progressive course. Mal de Meleda may be
associated with pitted keratordema, nail abnormalities, knucle
pads and, on rare occations mental retardation.

We describe herein an unusual case of mal de Meleda in
association with mental retardation.
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Keratoderma palmoplantare transgrediens
olarak da adlandirilan mal de Meleda, otozomal
ressesif gecisli palmoplantar keratodermalarin
nadir bir formudur (1-3). Hastalik, dogumla ya da
yasamin ilk yillarinda el ve ayak tabanlarinda
eritemle baslar, bunu eldiven-¢orap tarzinda
hiperkeratozun gelismesi takip eder. Hastaliga
bazen diz ve dirseklerde psoriasis benzeri hiperke-
ratotik plaklar, maserasyona neden olabilen hiper-
hidroz, kotii koku ve tirnak anomalileri eslik ede-
bilir (1). Yavas ilerleyen hastalikta el ve ayak
fonksiyonlarinda kisitlilik ve ciddi deformiteler or-
taya cikabilir (3).
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Bu yazida mal de Meleda'ya nadiren eslik eden
mental retardayonlu bir olgu tipik klinik ve histopa-
tolojik bulgulariyla birlikte sunulmaktadir.

Olgu

Poliklinigimize el ve ayak derisindeki kalinlag-
ma, ayaklarinda asin terleme ve kotli koku yakin-
masi1 ile bagvuran 29 yasindaki bayan hastanin
Oykiisiinden, dogumundan beri el ve ayaklarinda
kalinlasma oldugu, bunlarin Onceleri yaygin
kizariklik seklinde baslayip giderek el ve ayak sirt-
larina yayildig1 6grenildi. Olgumuz, zaman zaman
diz ve dirseklerinde de kizariklik ve kepeklen-
melerin gelistigini ifade etti. Ozge¢misinde 6zellik
olmayan hastanin soyge¢misinde; anne, dede ve

kizkardesinde de benzer hastalik bulundugu 6gre-
nildi (Sekil 1).

Olgumuzun dermatolojik muayenesinde; avug
ve tabaninda, el ve ayaklarin dorsal yiizlerinden
yayilim gosterip, bileklere kadar ulagan, sarimsi
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Sekil 1. Olgunun soyagact.

renkte, masere goriiniimde, diffiiz hiperkeratoz ve
pittingler; el bilegi, el ve ayaklarin dorsal yiiziinde
ise eritematdz lezyonlar saptandi. Ayrica sol el 2.
metakarpafalangial eklem {lizerinde deri renginden
acik, tizeri diiz, keskin sinirli, sert kivamli nodiil
mevcuttu (Resim 1, 2). Lezyonlar kotii kokuluydu.
Her iki diz, dirsek, sakral ve intergluteal bolgelerde
psoriazise benzer eritemli-squamli plaklar bulunu-
yordu. Deri eklerinin muayenesinde herhangi bir
patoloji saptanamayan olgunun sistemik muayene-
si normaldi. Oykii alim1 ve muayene sirasindaki
iletisim gili¢liigii nedeniyle istenen psikiyatri kon-
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siiltasyonu sonucunda, Proteus test dlgegine gore
1Q:70 olarak saptand1 ve hafif derecede mental re-
tardasyon olarak kabul edildi.

Rutin laboratuar tetkiklerinde herhangi bir
anormallik saptanmayan olgumuzdan alinan biyop-
sinin hematoksilen-eozin boyamasi ile yapilan
histopatolojik incelemesinde hiperkeratoz, akantoz,
papillomatoz ve iist retikiiler dermiste perivaskiiler,
mononiikleer hiicre infiltrasyonu goriildii.

Klinik ve histopatolojik veriler 1s181nda mal de
Meleda tanisi konan hastaya 1 mg/kg/giin dozun-
dan toplam 50 mg/giin acitretin tedavisi baglandu.
Hastanin 2 hafta sonra yapilan kontroliinde kera-
totik plaklarda belirgin azalma saptandi. Olguda
dudaklarda kuruma ve ¢atlama disinda ilaca ait her-
hangi bir yan etkiye rastlanmadi. Birinci ayim so-
nunda, el i¢i ve ayak tabanlarindaki eritem disinda
tiim lezyonlarda gerileme saptanan olguda acitretin
dozu 0,5 mg/kg/giine diisiirtilerek tedaviye devam
edildi. Ug aydir tedavi uyguladigimiz olgumuzda
niiks gelismedi.

Tartisma

Ailesel ozellik gosteren mal de Melada'da
gecis resesif karakter gosterir (1). Bununla birlikte
nadiren dominant gecis de goriilebilmektedir (4).
Olgumuzun yapilan ayrintili sorgulamasinda, son
iki kusakta ve kardeste benzer yakinima sahip
bireylerin saptanmasi dominant gegisi diisiindiirdii.

Hastaligin diger palmoplantar keratodermalar-
dan ayirimi yapilirken 6ykil, klinik goriiniim, el ve

Resim 1. El ve ayaklarda transgradyen ozellik gosteren ke-
narlari eritemli hiperkeratoz.
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Resim 2. Ellerde palmar hiperkeratoz.
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ayak tabani disindaki deri belirtileri, diger ektoder-
mal ve sistemik bulgular goz 6niinde bulundurul-
maktadir. Ayirict tanida Thost-Unna keratodermasi,
Olmsted, Papillon-Lefévre ve Richner-Hanhart
sendromlar1 diisiiniilebilir (1,3,6). Olgumuzda
hiperkeratozun el ve ayaklarin dorsal yiizlerine
yayilim gostermesi ve eritemin varligi Thost-Unna
keratodermasindan, periorifisial eritem ve hiperke-
ratozun olmamasi ise Olmsted sendromundan
uzaklastirdi. Olgumuzda Papillon-Lefévre sendro-
mu tanisindan, dis kayb1 ve gingival patolojinin ol-
mamasi ile uzaklasildi. Richner-Hanhart sendromu
ile ayirimi agrili, punktat palmoplantar keratoz ve
korneal iilserlerin bulunmamasi ve mental retar-
dasyonun ilerleyici 6zellikte olmamasi ile yapildi.
Literatiirde Meleda hastalig1 ile mental retardasyon
birlikteligi olgu sunumlar1 seklinde olup, sikligi
konusunda bir oran verilmemektedir (5,7).

Tiirk literatiirinde; Benlioglu ve ark (7) g,
Baysal ve ark (8) iig, Mayisoglu ve ark (9) i,
Seckin ve ark (10) bir, Metin ve ark (11) bir, Alpan
ve ark (12) bir olmak {izere toplam onbes mal de
Meleda olgusu bildirilmistir. Bu olgular iginde
mental retardasyonla birliktelige rastlanmamuistir.
Olgumuz, Tiirkiye' de mental retardasyonla be-
raberligi saptanan ilk mal de Meleda olgusu olmasi
acisindan dikkat ¢ekicidir.

Kalict ve kesin ¢oziim saglayan bir tedavi
secenegi olmayan mal de Meleda' da topikal olarak
keratolitik ajanlar, kortikosteroidler ve tretionin
kullanilmaktadir (1). Biz olgumuzda son yillarda
tedavide iyi sonuglar verdigi bildirilen (3,6) acitre-
tin kullandik ve onceki bildirilerle uyumlu olarak
lezyonlarda belirgin gerileme saptadik.
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