Akrokertozis verrusiformis: bir olgu sunumu
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Ozet

Akrokeratozis verrusiformis otozomal dominant gegisli, nadir goriilen bir genodermatozdur. Genellikle
dogumda veya erken ¢ocukluk donemlerinde goriiliir. Ancak hastaligin baslamasi besinci dekata kadar
gecikebilir. Akrokeratozis verrusiformis siklikla el ve ayak sirtlarinda verruka plana benzeyen, tizeri diiz, cilt
renginde, ¢cok sayida keratotik papiillerle karakterizedir. Histopatolojisinde hiperkeratoz, akantozis ve
papillomatozis saptanirken hastalik i¢in tipik olan epidermiste 'kilise kulesi' olarak da bilinen lokalize sivri
epidermal ¢ikintilar goriilmektedir. Burada sporadik bir akrokeratozis verrusiformis olgusu sunulmaktadir.
Anahtar kelimeler: Akrokeratozis verrusiformis, Darier hastaligt

Abstract

Acrokeratosis verruciformis is a rare genodermatosis with an autosomal dominant mode of inheritance.
Sporadic cases can also occur, and is characterized by multiple flat-topped, skin-colored keratotic lesions
resembling plane warts typically observed on the dorsum of the hands and feet. It is usually present at birth or
manifests in early childhood, but the onset may be delayed until the fifth decade of life. The sections reveal
hyperkeratosis, regular acanthosis, and papillomatosis with a prominent granular layer, typically having a
“church spire” appearance. Herein, we aimed to report a sporodic case of acrokeratosis verruciformis.
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Giris erken cocukluk doneminde goriilmekle birlikte, ge¢
Akrokeratozis verriisiformis (AKV), etyolojisi donemlerde de baslayabilmektedir (7, 8). Sporadik
bilinmeyen, otozomal dominant gegis gosteren, olgular, familyal olgulara gore daha ileri yaslarda
nadir gorillen lokalize bir keratinizasyon  goriilmektedir. Literatiirde sinirli sayida sporadik
bozuklugudur. Niedleman 1947 yilinda, italyan =~ AKV olgulari bulunmaktadir (1-3). Bu olguda;
bir Amerikan ailesinde 14 kiside AKV tanisi sporadik AKV tanis1 konulmus erkek hastanin klinik
konulan en biiyiik seriyi yayimnladi. Daha sonra ~ ve histopatolojik bulgular1 literatiirler esliginde
1962 yilinda Niedleman ve McKusick ayni ailede sunulmaktadir.

24 AKV olgusunu tanimlanmistir. Ancak sporadik Olgu

(nonfamilyal) olgularda bildirilmektedir (1-6). Yirmi ti¢ yasinda erkek hasta yaklagik 3 aydir her iki
Cinsiyet ayrimi yapmayan hastalik genellikle bacak on yiizde ve ayak sirtlarinda kahverenkli
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dokiintii sikayetiyle poliklinigimize basvurdu.
Zamanla sayilarinda artma olmus. Hasta bagka bir
hastaliginin olmadigini ifade etti. Dermatolojik
muayenesinde; her iki tibia anterioru ve ayak
dorsumunda, 1-5 mm ebatlarinda, kahverenkli
hiperpigmente keratozik, verriikoz papiller
mevcuttu (Resim 1). Hastanin tirnak ve mukoza
muayenesi normaldi. Lobaruvarinda bir 6zellik
yoktu. Lezyondan alinan deri biyopsisinin
histopatolojik incelemesinde; epidermisde
hiperkeratoz ve papillomatozis ile retelerde
dizensiz uzama vardi. Dermiste belirgin bir
degisiklik izlenmedi (Resim 2). Klinik ve
histopatolojik bulgularla AKV tanist konulan
hastaya topikal retinoid tedavisi baslandi. 2 ay
sonraki kontrolde kliniginde bir degisiklik
gozlenmedi.

Tartisma

AKYV asemptomatik, cilt renginde veya kirmizi
kahverenkli, kiigiik verriikk6z ve diiz papiiller ile
karekterizedir. Siklikla el ve ayak sirtlarinda
goriilii. Ayn1 zamanda on kollar, dizler ve
dirseklerde de AKV lezyonlar1 saptanabilir (1, 3).
Papiiller birbirlerine yakin grup seklindedir ve
sigillere benzerler. iki bin {i¢ yilinda, Dhitavat ark
6 nesildir AKV'de etkilenen bir ailede ATP2A2
geninde heterozigot P602L mutasyonu tanimladi.
AKV'de SERCA2 mutant fonksiyon kaybi, AKV
ve Darier hastaliginin ayni allelik hastaliklar
oldugunu distindiirmektedir (9). Ayrica palmar ve
plantar bolgede kalinlagsma ve punktat keratozlar,
tirnaklarda lokonisya, longitudinal c¢izgilenme,
yartlma ve subungual hiperkeratoz gibi
degisiklikler de eslik edebilir (4). Hastamizin
bulunmaktadiydi. Planter bolge ve tirnak tutulumu
yoktu. Ayrica hastamizin muayenesinde Darier
hastaligin1 dusiindiirecek bir bulguya
rastlanilmadi.

AKV'nin histopatolojik incelemesinde

hiperkeratoz, akantozis ve papillomatozis
saptanirken hastalik i¢in tipik olan epidermiste 'kilise
kulesi' olarak da bilinen lokalize sivri epidermal
cikintilar goriilmektedir (3, 10). Hastaligin kesin
tanis1 i¢in histopatolojik inceleme gereklidir.
Hastamizin histopatolojisinde AKV ile uyumlu
bulgular mevcuttu.

AKYV, Darier Hastaligi ile birlikte goriilebilmektedir.
AKV ve Darier Hastaligi'nin iki farkli hastalik
oldugu diisiiniilmekle beraber ayn1 hastaligin degisik
ekspresyonlar1 oldugu goriislerde savunulmaktadir
(4, 11, 12). AKYV, nevoid bazal hiicreli karsinom,
iktiyozis wvulgaris, Hailey-Hailey hastaligi,
akrokeratoelastoidozis ve varyantlari, multiple
steatokistoma hipertrofik liken planus, epidermolizis
biilloza ile keratoakantom bir arada goriildiigtine dair
olgubildirileri bulunmaktadir (13-18).

AKV'nin ayirici tanisinda Oncelikle Darier
Hastaliginin akral lezyonlar1 diistiniilmelidir.
AKV'in histopatolojisinde hiperkeratoz, akantoz,
papillomatoz ve hafif dermal inflamasyonu
bulunurken, Darier Hastaliginda parakeratoz ve
diskeratoz gozlenmektedir (4, 19). Hastamizin hem
kliniginde hemde histopatolojisnde Darier
hastaligin1 diisiindiirecek bir bulguya rastlanilmada.
Epidermodisplaziya verrusiformis, verru plana,
akrokeratoelastoidozis ve varyantlari ile seboreik
keratoz da AKV'nin ayiric1 tanisinda diistiniilmesi
gereken diger dermatolojik hastaliklardir (3, 4, 20).
AKV'de siklikla tedavi tavsiye edilmez. Fakat
medikal ve cerrahi tedaviler uygulanabilir (21).
Topikal retinoik asit tedavisinin faydali olabilir.
Ozellikle karbondioksit veya Nd: YAG laser veya
kryoterapi ile destriksiyon tedavisi etkili
goriilmistiir. Tedavi edilmeyen lezyonlar uzun siire
giinese maruz kaldiktan sonra kalic1 ve daha belirgin
hale gelir (4). Rekiirrens sik goriilmektedir (9).
AKV'nin malign transformasyonu sonucu skuaméoz
hiicreli kanser gelisen olgular bildirilmistir (22, 23).
Sonu¢ olarak siklikla ekstremite distallerinde,
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verruka plana ve epidemodisplaza verrusiformis'i
andiran cilt lezyonlarinda, bir keratinizasyon
hastalig1 olan AKV'yi unutmamak gerekir.

Resim 1: Her iki tibia anterioru ve ayak
dorsumunda, 1-5 mm ebatlarinda, kahverenkli
hiperpigmente keratozik, verriik6z paptiller

Resim 2: Epidermisde hiperkeratoz ve
papillomatozis ile retelerde diizensiz uzama
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