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Progresif Simetrik Eritrokeratoderma
Olgusu

A Case of Progressive and
Symmetric Erythrokeratoderma

OZET Eritrokeratoderma, klinik ve genetik gecis acisindan heterojen ézelliklere sahip bir grup has-
talik igin kullanilan terimdir. Baglica iki biiyiik alt gruba ayrilir; eritrokeratoderma variabilis (EKV)
ve progresif simetrik eritrokeratoderma (PSEK). PSEK, sabit yerlesimli ve yavas ilerleme gosteren
iyi sinirh eritemat6z lezyonlar ve hiperkeratotik plaklar ile karakterizedir. PSEK lezyonlar1 EKV’den
gezici 6zellikte olmamalar ile ayrilir. Ayrica palmoplantar lezyonlar PSEK i¢in daha karakteris-
tiktir. Hastaliga sebep olan molekiiler ve patolojik mekanizmalar giiniimiizde tam olarak aydinla-
tilamamigtir. Hastaligin heniiz etkin bir tedavisi mevcut olmamakla birlikte bazi olgularda sistemik
retinoik asit driinleri ile basarili sonuglar elde edilmistir. Bu makalede, agirlikli olarak govde ve
ekstremitelerde simetrik yerlesimli, eritemli hiperkeratotik plaklarla karakterize PSEK tanili 21 ya-
sinda erkek hasta sunulmugtur.

Anahtar Kelimeler: Keratoderma, palmoplantar; erigkin; asitretin

ABSTRACT Erythrokeratoderma is a term that covers a group of clinically and genetically hetero-
geneous disease. It is divided into two major subtypes; eythrokeratoderma variabilis (EKV) and pro-
gressive symmetric erythrokeratoderma (PSEK). PSEK is characterised by fixed and slowly
progressive well demarcated erythematous lesions and hyperkeratotic plaques. Lesions of PSEK are
distinguished from the erythrokeratoderma variabilis by the absence of migratory feature. Also,
palmoplantar keratoderma is more characteristic feature of PSEK. The underlying moleculer mech-
anisms leading to the disease are mostly unknown today. Although there is no effective treatment
option for PSEK, oral retinoids are shown to be successfull in some cases. In this article, we pres-
ent a twenty-one year old male patient with erythematous and hyperkeratotic plaques distributed
symmetrically particularly on the trunk and limbs with the diagnosis of PSEK.
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ritrokeratoderma terimi, iyi sinirli keskin sinirl eritemli ve hiper-

keratotik plaklarla seyreden klinik ve genetik gecis agisindan he-

terojen Ozelliklere sahip, nadir goriilen genodermatozlar i¢in
kullanilmaktadir.!® Eritrokeratodermalar progresif simetrik eritrokerato-
derma (PSEK) ve eritrokeratoderma variabilis (EKV) olmak tizere baglica
iki alt gruba ayrilir. PSEK yavas progresyon gosteren sabit yerlesimli erite-
mat6z plaklardan olusurken, EKV gezici eritemat6z lezyonlar ve sabit hi-
perkeratotik plaklar ile karakterizedir.>* Burada, 21 yasinda klinik ve
histopatolojik olarak tani konulan PSEK olgusu sunulmustur.
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OLGU SUNUMU

Yirmi bir yasinda erkek hasta, govde, kol ve ba-
caklarda kirmizi-kahverengi lekeler ve yaygin deri
kurulugu sikayeti ile poliklinigimize bagvurdu. Oy-
kiistinden sikayetlerinin yaklasik bir yasinda bas-
layarak zamanla artis gosterdigi ancak ergenlik
doneminden sonra lezyon karakterinde degisiklik
olmadig1 6grenildi. Anne ve babasi arasinda akra-
balik bag: bulunmayip diger aile bireyleri arasinda
da benzer deri bulgular1 mevcut degildi. Sikdyetle-
rine yonelik olarak dis merkezlerde 6nerilen topi-
kal steroid ve nemlendirici tedavilerinden yeterli
yanit alamayarak poliklinigimize bagvuran hasta-
nin dermatolojik muayenesinde tiim viicutta yay-
gin kserozis ve hafif deskuamasyon, boyun, her iki
aksilla, ekstensor bolgeler agirlikli olmak tizere eks-
tremiteler, her iki popliteal alan ve govde lateralle-
rinde simetrik yerlesmis sinirlar1 belirgin eritemli
zeminde hiperkeratotik plaklar1 mevcuttu (Resim-
1). Palmar alanda kallus benzeri hiperkeratotik
plaklar: ve plantar alanda diffiiz hiperkeratozu bu-
lunmaktayd: (Resim 2,3). Oral mukoza, sa¢l deri
ve tirnak muayenesi normal olarak degerlendirildi.
Viicuttaki hiperkeratotik plaklardan ve palmop-
lantar alanlardan hazirlanan nativ incelemelerde
mantar elemanlarina rastlanmadi. Sistemik muaye-
nesinde herhangi bir patoloji saptanmayan hasta-
nin hemogram, karaciger ve bobrek fonksiyon
testleri ile lipid profilini iceren biyokimya tetkik-
leri normal sinirlarda tespit edildi. Sirttaki hiper-

RESIM 1: Govde laterallerinde ve ist ekstremitede simetrik yerlesmis, eritemli
zeminde sinirlari belirgin hiperkeratotik plaklar.
(Renkli hali icin Bkz. http:/dermatoloji.turkiyeklinikleri.com/)
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RESIM 2: Palmar hiperkeratoz.
(Renkli hali icin Bkz. http://dermatoloji.turkiyeklinikleri.com/)

RESIM 3: Plantar hiperkeratoz.
(Renkli hali igin Bkz. http:/dermatoloji.turkiyeklinikleri.com/)

keratotik plaktan yapilan histopatolojik incelemede
epidermiste hafif akantoz, hiperkeratoz ve keratin
tikaclar ile papiller dermiste perivaskiiler lenfosi-
tik infiltrasyon saptand: (Resim 4). Klinik ve hi-
stopatolojik bulgularla PSEK tanisi1 konulan
hastaya 0,5 mg/kg/giin dozunda sistemik asitretin
(35 mg/giin) ile topikal olarak iire icerikli nem-
lendirici tedavisi baglandi. Bir aylik izlemde kse-
roziste belirgin azalma goriiliirken hiperkeratotik
plaklarin belirginliginde de azalma gozlendi.

TARTISMA

PSEK ilk kez Darier ve Gottron tarafindan tanim-
lanmistir. Hastaligin etiyolojisine yonelik molekii-
ler ve patolojik mekanizmalar heniiz tam olarak
anlagilamamistir. Ishida-Yamamoto ve ark., Japon
bir ailenin PSEK’li bireylerinde 1q21 kromozomu
iizerinde yerlesmis olan ve epidermis biitiinliigii-
niin saglanmasinda yer alan keratohiyalin graniil-
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RESIM 4: Epidermiste hafif akantoz, hiperkeratoz ve papiller dermiste
perivaskiiler lenfositik infiltrasyon (H&Ex100).
(Renkli hali icin Bkz. http:/dermatoloji.turkiyeklinikleri.com/)

lerinin yapiminda yer alan lorikrin geninde mutas-
yon saptarken, Tirkiye’den yapilan bir ¢aligmada
PSEK’li bir olguda lorikrin geninde mutasyon sap-
tanmamistir.>® Cui ve ark. PSEK’li Cinli bir ailede
21q11.2-21q21.2 kromozomu iizerinde PSEK loku-
sunu saptarken sorumlu herhangi bir gen gostere-
memisglerdir.” PSEK genellikle otozomal dominant
gecisli olmakla birlikte vakalarin %401 sporadik
baslangic gosterebilir.>* Olgumuz bilinen aile 6y-
kiisii olmadig1 i¢in sporadik bir PSEK vakasi olarak
degerlendirildi.

PSEK erken ¢ocukluk doéneminde baslayip
progresyon gostererek ilerleyen ve zamanla stabil
seyretme egiliminde olan simetrik yerlesimli ve
migratuar 6zellik gostermeyen eritematoz hiperke-
ratotik plaklar ile karakterizedir. Lezyonlar siklikla
govde ve ekstremitelere yerlesir.>* Ayiric1 tanida
ilk akla gelen EKV ise dakika, saat veya glinler
icinde sekil ve pozisyon degisikligi gosteren gezici
karakterli, diizensiz sekilli, keskin sinirl eritemli
plaklar ile karakterizedir.®'° Olgumuzun deri bul-
gularinin erken ¢ocukluk déneminde baslayip, za-
manla artis gostererek ergenlik doneminden sonra
stabil seyretmesi, migratuar eritemat6z plaklarin
eslik etmedigi simetrik yerlesimli hiperkeratotik
plaklarin bulunmasi PSEK ile uyumlu olarak de-
gerlendirildi. Her iki eritrokeratoderma formunda
da mukoz membranlar, dis, sa¢ ve tirnaklar korun-
mugtur.”® Olgumuzda da deri dig1 tutulum saptan-
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mamuistir. PSEK vakalarinda palmoplantar hiper-
keratoz insidans1 EKV’ye oranla daha belirgindir ve
ekstremite ekstensorleri, sacl deri tutulumu sik
iken, gogilis ve abdomen bélgeleri genellikle ko-
runmugtur.>® Olgumuzda belirgin palmoplantar
tutulum mevcut olup, gogiis bolgesinin korundugu
agirlikli olarak ekstremite ekstensorlerine yerlesim
gosteren hiperkeratotik plaklar mevcuttu.

PSEK histolojik bulgular1 6zgiin olmamakla
birlikte hiperkeratoz, folikiiler tikaglar, akantoz,
papillomatoz, az sayida diskeratotik epidermal hiic-
reler ile periniikleer vakuolizasyon ve parakeratoz
saptanabilmektedir.? Olgumuzun eritematéz hiper-
keratotik plaklarindan alinan deri biyopsisinde bu
bulgularla uyumlu olarak epidermiste hafif akantoz,
hiperkeratoz ve keratin plaklar ile papiller dermiste
perivaskiiler lenfositik infiltrasyon saptandi.

Eritrokeratodermalarin PSEK ve EKV olmak
iizere iki biiytik alt tipi yaninda figiire eritemler ve
norolojik bulgularin eslik ettigi bazi sendromlarla
birliktelik gosteren alt tipleri de tanimlanmistir
(Tablo 1). Eritrokeratoderma en cocardes, eritema
giratum repens benzeri merkezi skuamli, hedef veya
rozet benzeri asemptomatik yuvarlak eritematdz
plaklar ve hiperkeratotik lezyonlar ile karakterize-
dir. Eritemat6z ve hiperkeratotik lezyonlar spontan
olarak kaybolup birkag hafta iginde rekiirrens gos-
terebilirler.?!! Eritema aniiler sentrifigum lezyonlari
ile seyirli eritrokeratodermada alt ekstremitelerde
iktiyoziform kuruluk, pullanma ve diffiiz palmop-
lantar keratoz ile karakterizedir. Netherton sen-
dromlu olgularda genellikle dogumda eritroderma
varlig1 mevcut olup, sonrasinda figiire eritemli hi-
perkeratotik lezyonlar gelisir."! Yine bu olgularda
fleksural likenifikasyon, trikoreksis invaginata ve
alopesi birlikteligi ayirt edici 6zelliklerdir. Keratit-
iktiyoz-sagirlik sendromu sporadik, gezici olmayan
eritematoz hiperkeratotik plaklar, skatrisyel alopesi,
keratit ve sensorinoral sagirlik ile karakterizedir.!!
Ataksi ile birliktelik gosteren eritrokeratodermalar,
otozomal dominant gegcislidir ve infantil dénemde
baslayan ozellikle ekstremite ekstensorlerine simet-
rik yerlesen, eritemli zeminde, keskin sinirli hiper-
keratotik plaklar ile karakterizedir. Deri bulgular
eriskin dénemde gerilerken progresif spinoserebel-
lar ataksi, disartri ve nistagmus gelisir.>®!! Yine sa-
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TABLO 1: Eritrokeratodermalarin ayirici tanisi.

Hastalik
Eritrokeratoderma variabilis (Mendes da Costa sendromu

Progresif simetrik eritrokeratoderma (Gottron sendromu)
Etitrokeratoderma en cocardes

Eritema antiler sentrifigum ve konjenital iktiyoz ile karakterize
eritrokeratoderma

Netherton sendromu

KID sendromu

Ataksi ile birliktelik gdsteren eritrokeratoderma

Sagirlik, gelisme geriligi ve periferal noropati ile karakterize

Lezyon tipi ve yerlesimi

Gezici karakterli, dizensiz sekilli, keskin sinirli eritemli plaklar;

ekstremite ekstensdrleri, govde yan yizi, kalga

Stabil, eritemli, hiperkeratotik, simetrik lezyonlar; bas, kalca, avug igi, ayak tabani,
ekstremite ekstensérleri genellikle tutulmusken gégts 6n yizl ve

abdomen genellikle korunmustur

Rozet benzeri, eritemli, hiperkeratotik lezyonlar; gdvde, kalga ve alt ekstremitelerde
Alt ekstremitelerde 6zellikle eklem yerlerinde iktiyoziform kuruluk, soyulma,
serpijindz lezyonlar ve diffiiz palmoplantar keratoz

Jeneralize, migratuar figire eritemli hiperkeratotik plaklar

Sacl deri, kulaklar, fleksural bolgeler, ekstremiteler, gévdede sporadik,

gezici olmayan eritemat6z hiperkeratotik plaklar

Ekstremite ekstensdrlerine simetrik yerlegen, eritemli zeminde,

keskin sinirli hiperkeratotik plaklar

Yiiz, kalca ve ekstremitelerde eritemli hiperkeratotik plaklarla karakterize

KID: Keratit-iktiyoz sagirlik.

girlik, gelisme geriligi ve periferal noropati ile ka-
rakterize yiiz, kalca ve ekstremitelerde eritemli
hiperkeratotik plaklarla karakterize atipik eritro-
keratoderma tipi de tamimlanmigtir.” PSEK’in lokal
formlar: pitriazis rubra pilaris lezyonlar1 ile ben-
zerlik gosterirken, PSEK te perifolikiiler eritem ve
folikiiler hiperkeratoz gibi folikiiler degisikliklerin
gozlenmemesi bu iki hastaligin ayirt edilmesine
yardimc: olmaktadir.!

PSEK tedavisinde sistemik retinoidler ile ba-
sarili sonuglar alinirken topikal keratolitikler, re-
tinoid, kortikosteroid, kalsipotriol ile degisik

patolojik bulgularla PSEK tanisi konulan olguda dig
merkezlerde 6nerilen uzun sireli topikal steroid,
nemlendirici ve keratolitik tedavilerinin kullani-
mindan yanit alinamamasi tizerine sistemik asitre-
tin tedavisi baglandi. Bir aylik izlemde lezyonlarda
belirgin gerileme izlenen hastanin uzun siireli kli-
nik takibi yapilamadi.

Olgumuz, erken ¢ocukluk déneminde baglan-
gic gosteren, simetrik yerlesimli, eritemli, hiperke-
ratotik plaklarla karakterize lezyonlar ile nadir
goriilen bir eritrokeratoderma formu olan PSEK’in
ayiricl tanida diigtintilmesi agisindan 6nem tagi-

sponse to topical calcipotriol. J Dermatol Case
Rep 2011 21;5(3):50-2.

Ishida-Yamamoto A, McGrath JA, Lam H,
lizuka H, Friedman RA, Christiano AM. The

198

Y, et al. Identification of a novel locus for pro-
gressive symmetric erythrokeratodermia to a
19.02-cM interval at 21g11.2-21921.2. J Invest
Dermatol 2006;126(9):2136-9.

oranlarda fayda saglanmaktadir.® Klinik ve histo- maktadir.
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