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Ozet

Summary

Akrokeratozis verriisiformis, daha ¢ok el ile ayak swrt-
larinda, diz ve dirseklerde verriikoz papiiller olarak ortaya
¢ikan, az goriilen kalitsal bir deri hastaligidir. Genelde oto-
zomal dominant tipte gegis gosterir ve her iki cinste de goriiliir.
Burada, Akrokeratozis verriisiformis tanisi konan ve histopa-
tolojik olarak tanist dogrulanan, 42 yasinda bir erkek olgu ele
alindi. Sporadik olarak ortaya ¢ikmast ve nadir rastlanmasi
sebebiyle bildirimi uygun goriildii.

Anahtar Kelimeler: Hopf'lun Akrokeratozis verriisiformisi
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Acrokeratosis verruciformis is a rare inherited disease
which appear with verrucous papules are settled mostly on the
dorsal sites of hands, feet, knees and ankles. It's generally in-
herited as autosomal dominant trait and assumed to be seen
equally in both sex. In this paper a 42-year old male patient is
clinically diagnosed as Acrokeratosis verruciformis of Hopf
and proved with histopathologicaly is presented. We decided to
report it for the reason that we assume it as a sporadic case
and being rare.
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Akrokeratozis verriisiformis (AKV), daha ¢ok
el ile ayak sirtlarinda, 6n kolda, diz ve dirseklerde
deri renginde veya kirmizi-kahverengi verriikoz pa-
ptller olarak ortaya ¢ikan nadir rastlanan genetik
bir deri hastaligidir (1,2). Hastalik klinik ve
histopatolojik olarak ilk kez 1931 yilinda Gustav
Hopf tarafindan tanimlanmasia karsin, hastaligin
ailesel oldugu 1962 yilinda Niedelman ve
McKusick tarafindan ortaya konmustur (1).
Lokalize bir keratinizasyon bozuklugu sonucu
olustugu kabul edilen AKV genellikle otozomal
dominant tip kalitsal gecis gosterir ve iki cinsi de
esit etkiler. Hastalik genelde dogumda vardir veya
erken ¢ocukluk ile puberte doneminde ortaya ¢ikar
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(1,3). Bununla birlikte AKV'e daha ileri yaslarda
rastlanabilecegi ve sporadik olarak ortaya ¢ikabile-
cegi de bildirilmektedir.

AKYV lezyonlarinin histopatolojisinde hiper-
keratoz, graniiler tabakada artis, papillomatozis ve
akantoz bulunur, parakeratoz ve vakuolizasyon
goriilmez. Darier hastaligi, verruka plana, epider-
modisplazya verriisiformis gibi hastaliklardan ayirt
edilmesi gerekir. Deri kesitlerinde siklikla rastlanan
sivri epidermal ¢ikintilar tanida kolaylik saglar.

Burada klinik ve histopatolojik bulgulariyla
AKYV tanis1 koydugumuz, ailesinde benzer bir has-
ta tanimlamadig1 i¢in sporadik olarak ortaya ¢iktigi
kanisina vardigimiz bir erkek olgu ele alindi. Nadir
goriilmesi nedeniyle bildirilmesi uygun goriildii.

Olgu
H.T, 42 yasinda c¢iftei, erkek hasta. Her iki el
ve ayak sirtinda bulunan kabarti sikayetleri ne-
deniyle poliklinigimize basvurdu. Oykiisiinde mev-
cut belirtilerin dogumundan beri bulundugunu
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Sekil 1. Hastanin her iki el ve parmak sirtlarindaki bulunan ¢ok
sayida iizeri diiz, verriikdz papiiler lezyonlar.

bildigini ancak zamanla artarak el ve ayaklarmin
sirtina yayildigini belirtti. Hasta bunlarin goriiniisti
disinda rahatsizlik olusturmadigini  bildirdi.
Cocugu olmayan olgunun 6z ve soy ge¢misinden
aile ve yakin akrabalar1 arasinda benzer hastalik
bulunmadigi 6grenildi.

Hastanin fiziksel muayenesinde; her iki el ve
ayak sirt1 derisinde deri renginde, degisik ¢apta ve
orta derece sertlikte palpe edilen ¢ok sayida diiz pa-
ptler goriilityordu. Lezyonlarin el sirtinda ayakta-
kilere oranla daha sik yerlestigi ve parmak derisi
iizerine geldigi izlenirken, ellerin palmar ayaklarin
ise planter yiizeyine hi¢ yerlesmedigi dikkat ¢ekti.
Sac¢li derinin hafif seboreik goriiniimii hari¢ deride
bagka bir patolojik goriinlim yoktu. Tirnaklar sag
el dordiincii tirnaginda bir travma sonrasi olustugu
bildirilen piterjiyum tirnak deformitesi disinda nor-
mal goriiniimdeydi (Sekil 1).

Hastanin sol el dorsumunda bulunan lezyon-
lardan AKV 6n tanisi ile alinan insizyonel deri bi-
yopsinin histopatolojik incelemesi sonucu Hopf'un
Akrokeratozis verriisiformisi ile uyumlu oldugu
bildirildi (Sekil 2). Ayrica anti-papilloma virus po-
liklonal antikorlar (Biogenex polyclonal rabbit an-
ti-papilloma virus Ab) ile immunohistokimyasal
boyama yapilan preperatin histopatolojik inceleme-
si sonucu HPV antijenleri negatif bulundu ve tam
desteklendi.

Tartisma

AKYV lokalize bir keratinizasyon bozuklugu
sonucu gelisen ve otozomal dominant kalitimla
gecis gosterdigi kabul edilen epidermal bir deri
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Sekil 2. Belirgin hiperkeratoz ve yer yer epidermal yiikselmel-
er izlenmektedir (HEX10).

hastaligidir (3). Ancak; olgumuzda oldugu gibi spo-
radik olgulara da rastlanmaktadir (4-7). Bildigimiz
kadariyla olgumuz Tiirk literatiiriinde bildirilen
dordiincii ve muhtemelen digerleri gibi yeni bir
mutasyon sonucu ortaya ¢ikmis olan sporadik
vakadir.

AKV'de lezyonlar yogunlukla el ve ayaklarin
dorsal yiizlerine oturur ve bazen buradan palmo-
planter bolgelere yayilim gosterebilir. Daha az sik-
likta 6n kolda, bacaklarin ekstansor yiizlerinde ve
dirseklerde yerlesir. Renkleri normal deri rengin-
den koyu kirmiziya kadar degisebilir (1,3,4).
Hastamizda bulunan ve deri renginde olan orta sert-
likte palpe edilen papiiler lezyonlar literatiirle
uyumlu olarak ¢ocuklugunda baslamisti ve ellerin
dorsal yiiziinde yogun, ayaklarin dorsalinde daha
seyrek bulunuyordu. Ulkemizden bildirilen diger
olgularda (5-7) bulunan, klasik literatiirlerde
bahsedilen (1,3) palmar ve planter bolgede
goriilmesi beklenen punktat keratozlara hastamizda
rastlanmadi.

AKV’de hastaliga bazen tirnak degisiklikleri
de eslik edebilir. Bunlar genelde beyaz renk
degisikligi, longitudinal g¢izgiler ve subungual
hiperkeratoz seklinde olabilen degisikliklerdir
(1,8). Olgumuzun tirnaklarinda hastalikla iligkili
bulunan bir tirnak bozuklugu saptanamadi.

AKV’de lezyonlar agri, kasint1 gibi subjektif
bir belirtiye yol agmaz ancak, bunlar hastalar
tarafindan kotli goriinlimii nedeniyle estetik bir
sorun olarak algilanir (9). Hastamiz da bize 6zellik-
le ellerinin ¢irkin goriiniimii disinda bir sikayeti bu-
lunmadigini sdylemistir.
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Histopatolojik olarak AKV de belirgin hiper-
keratoz, graniiler tabakada artis vardir. Bazen hafif
papillomatozis ve bu bdlgelerde kilise kulelerine
(church spires) benzetilen epidermal yiikselmeler
goriiliir (2); bunlar oldukga tipik olmasina ragmen
hipertrofik tip seboreik keratozda da bulunabilir an-
cak klinik goériinlimlerine dayanarak ayirimi
oldukea kolaydir (10,11).

AKYV hem klinik goriiniim, hem de mikrosko-
bik olarak verruka vulgaris, verruka plana ve epi-
dermodisplazya verriisiformis (EV) ile karigabilir
(1,6,9). Verruka plana lezyonlar1 genelde AKV de
goriilenlere oranla daha az sayida olup tedaviyle
veya kendiliginden iyilesirken AKV papiilleri
yasam boyu kalict 6zelliktedir. EV lezyonlar da
AKYV lezyonlarn gibi genelde c¢ocukluk caginda
baslar, ailede bagka hasta bireyler bulunabilir ve te-
davilere direng gostererek yasam boyu devam eder.
Ancak EV lezyonlan jeneralize olarak yiiz ve
viicudun diger bolgelerine de yayilir. Ayrica hasta-
larda pitriyazis versikolor benzeri makiiler lezyon-
lar da siklikla bulunur (6,12,13). Histopatolojik
olarak HPV' larin (Human Papilloma Virus) yap-
tig1 bu hastalik durumlarinda {ist dermis
hiicrelerinde vakoalizasyon ve parakeratozun yok-
lugu ile ayiric1 taniya gidilebilirse de immunohis-
tokimyasal boyama yapilarak virus antijenlerinin
gosterilmesi  kesin taniy1 saglar (6,11-13).
Olgumuzda klinik olarak pitriyazis versikolor ben-
zeri makiiler lezyonlarm bulunmamasi yaninda bu
HPV enfeksiyonlarinda goriilmesi beklenen
vakoalizasyon ve parakeratoz gibi tipik histopa-
tolojik bulgular da yoktu. Ayrica poliklonal HPV
antikorlar ile yapilan boyama ile lezyonlarda HPV
antijeninin bulunmadig1 gosterilmistir.

Darier hastaligi; otozomal dominant penet-
rasyonu, AKV lezyonlarina benzeyen atipik akral
papiiler lezyonlarinin klinik ve histopatolojik
goriiniimii ile AKV hastaligina ¢ok benzer ve bazen
AKYV’ den ayirt edilmesi olduk¢a zordur (6,11,14).
Bu benzerlik nedeniyle birgok gdzlemci AKV lez-
yonunun siklikla keratozis folikiilaris (Darier
hastalig1) olgularindan gelistigini bildirmistir ancak
son yillarda iki hastaligin ayr1 antiteler oldugu ka-
bul edilmektedir (11,14). Darier hastaliginda %67-
73 oranlarinda goriildiigii bildirilen (15) akrokera-
tozis verriisiformis ile Hopf' un AKV' inde goriilen
lezyonlarin klinik ve histopatolojik olarak birbirine
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cok benzemesine ragmen, Darier hastalig1 seboreik
bolgelere yerlesir, lezyonlarda hiperkeratoz daha
hafiftir, o6zellikle folikiiler tikagta parakeratoz
izlenir ve akrokeratozun histopatolojisinde AKV”’
den farkli olarak benign akantolitik diskeratoz bu-
lunur (6,14). Bazen bu akantolitik diskeratoz 6zel-
likle Darier hastaliginda ortaya ¢ikan erken akro-
keratozis verriisiformis lezyonlarinda bulunmaya-
bilir. Bu durumda iki hastaligin bir birinden ayirt
edilebilmesi i¢in birkag biyopsi alinmasi ve lezyon-
larin uzun siireli takibi gerekir (14,15). Hastamizda
diger klinik bulgularin goriilmemesi ve lezyondan
alman materyalde histopatolojik inceleme sonucu
folikiiler tika¢ ve diskeratoz bulunmamasi nedeni
ile Darier hastalig1 tanis1 diistintilmedi.

AKYV lezyonlari tedavisinde topikal yontemler
etkisizdir. Etkin tedavi ylizeyel destriiksiyonla
saglanir ve bu amagla eksizyon, likit nitrojen ve
karbondioksit lazer kullanilabilir ancak, lezyonlar
siklikla tekrarlar (2). Biz bu nedenle hastay1
hastaligi hakkinda bilgi verdik ve tedavi Oner-
medik.
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