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ÖZET 

Mal de Meleda (MdM) nadir görülen otozomal resesif 
geçiş gösteren bir deri hastalığıdır. 'Eldiven ve çorap' 
tarzı dağılım gösteren palmoplantar keratoderma (PPK), 
keratotik cilt lezyonları, perioral eritem, brakidaktili ve tır-
nak bozuklukları ile karakterizedir. Oral retinoidlerin 
keratinizasyon bozukluklarındaki etkisi iyi bilinmektedir. 
Burada her iki el içi ve ayak tabanında kalınlaşma şika-
yeti olan ve sistemik asitretin ile tedavi edilen 69 yaşında 
bir MdM olgusu sunulmaktadır. 
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ABSTRACT 

Mal de Meleda is a rare autosomal recessive skin disor-
der characterized by palmoplantar keratoderma with 
'glove and sock' distribution, keratotic skin lesions, pe-
rioral erythema, brachydactyly and nail abnormalities. 
The efficacy of the oral retinoids in disorders of keratini-
zation is well established. Herein, we present a 69 years 
old patient complainig about thickening of the skin of his 
palms and soles and diagnosed as Mal de Meleda and 
treated with acitretin. 
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GİRİŞ 

Herediter palmoplantar keratoderma (PPK)’lar, 
otozomal dominant ya da otozomal resesif geçiş 
gösteren, özellikle el içi ve ayak tabanlarında 
hiperkeratozla seyreden bir deri hastalığı gurubu-
dur. Bazı PPK’lara kalp yetmezliği, kanser ve sa-
ğırlık gibi hastalıklar eşlik edebilir1. PPK’ lardan 
biri olan Mal de Meleda (MdM), nadir görülen, 
otozomal resesif geçiş gösteren bir 
genodermatozdur2. MdM, el içi ve ayak tabanla-
rında hiperkeratoz, el üstü ve ayak sırtına doğru 
uzanan keratotik cilt lezyonları, perioral eritem, 
brakidaktili ve tırnak bozuklukları ile karakterize-
dir3,4. 

OLGU 

Altmış dokuz yaşında bir erkek hasta, her iki el içi 
ve ayak tabanında doğuştan itibaren olan kalınlaş-
ma şikayeti ile polikliniğimize başvurdu. Tedavi 
için daha önce çeşitli nemlendirici kremler, vazelin 
ve topikal kortikosteroidli pomadlar kullandığını 
ifade etti. Özgeçmişinde yirmili yaşlardan itibaren 
dişlerinde dökülme olduğu öğrenildi. Soy geçmi-
şinde anne ve babasının teyze çocukları oldukları, 

hastanın iki kardeşinde de benzer şikayetlerin ol-
duğu ve her ikisinin de bir yaşında öldüğü öğrenil-
di. Sistemik muayenede herhangi bir patolojik bul-
gu tespit edilemedi. Dermatolojik muayenesinde el 
içi ve ayak tabanlarında sarı-beyaz renkli yaygın, 
yoğun hiperkeratoz saptandı (Resim 1, 2). El üstü 
ve ayak sırtlarında eritemli, üzerleri kuru, kepekli 
lezyonlar mevcuttu. Ayak bileğinden tibia 1/3 alt 
sınırlarına kadar uzanan alanda da keskin sınırlı 
benzer lezyonlar vardı (Resim 3). El ve ayak tır-
naklarında hiperkonveksite saptandı. Klinik ve 
radyografik olarak yapılan diş muayenesinde, 
ağızda az sayıda diş kalmasına rağmen dişlerde ha-
fif şiddette periodontal harabiyet gözlendi. Diş He-
kimliği Fakültesi ile konsülte edilen hastanın bu 
durumu yaşı ile uyumlu bulundu. Laboratuar ince-
lemesinde tam kan sayımı, biyokimya, tam idrar 
tetkiki, sedimentasyon değerleri normaldi. Hasta-
nın ayak tabanından alınan punch biyopsinin 
histopatolojik incelemesinde, epidermiste şiddetli 
hiperkeratoz ve psöriaziform akantoz, granüler ta-
bakada ise kalınlaşma mevcuttu. Yüzeysel 
dermisde perivasküler alanda, nadir mononükleer 
hücreler izlendi. Retiküler dermis ve subkutan yağ 
dokusu normaldi. Epidermolizis yoktu. Bu 
histopatolojik bulgularla olgu palmoplantar 
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keratoderma olarak değerlendirildi. Hastamıza 50 
mg/gün oral asitretin tedavisi başlandı, bir aylık te-
davi sonrasında hastanın el içi ve ayak tabanların-
daki eritem dışında tüm lezyonlarında gerileme 
gözlendi (Resim 4, 5, 6). Bir aydan itibaren doz iki 
haftada bir, 10 mg/gün düşürülerek kademeli ola-
rak azaltıldı. Hastanın kan trigliserid, total koleste-
rol, VLDL-LDL-HDL kolesterol düzeyleri aylık 
kontrollerinde takip edildi. Topikal olarak da vaze-
lin içerisinde % 10 salisilik asit el içi ve ayak ta-
banlarına günde iki defa, el ve ayaküstlerine ise 
topikal kortikosteroidli pomad uygulandı. Bundan 
sonra hastamız aylık kontrollere çağırılarak 6 ay 
süre ile takip edildi. 
 

 

Resim 1. Hastamızın el içlerindeki lezyonun 
tedavi öncesi resmi 

 

 

Resim 2. Hastamızın ayak tabanlarındaki lez-
yonların tedavi öncesi resmi 

 

 

Resim 3. Hastamızın ayak üzerlerindeki lezyonla-
rın tedavi öncesi resmi 

 

 

Resim 4. Hastamızın el içlerindeki lezyonun teda-
vi sonrası resmi 

 

 

Resim 5. Hastamızın ayak tabanlarındaki lezyon-
ların tedavi sonrası resmi 
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Resim 6. Hastamızın el ve ayak üzerlerindeki lez-
yonların tedavi sonrası resmi 

TARTIŞMA 

Mal de Meleda ilk kez 1826 yılında 
Dalmaçya’daki Meleda adasında tanımlanmış bir 
hastalıktır. Palmoplantar keratodermaların nadir 
görülen otozomal resesif geçiş gösteren bir formu-
dur. Genel popülasyondaki prevelansı 
1/100.000’dir2,3. MdM’li ailelerin ARS genlerinde 
homozigot mutasyon tanımlanmıştır3,4. Türki-
ye’den geniş bir seriyi de içeren çeşitli vakalar bil-
dirilmiştir4,5. Nadir görülen bu hastalık el içi ve 
ayak tabanlarından el üstü ve ayak sırtlarına doğru 
uzanan yaygın keratoderma (eldiven çorap tarzı 
dağılım) ile karakterizedir. Perioral eritem, 
brakidaktili, tırnak bozuklukları, keratotik cilt lez-
yonları, hiperhidroz, maserasyon genellikle 
palmoplantar hiperkeratoza eşlik eder2-4,6. Bizim 
olgumuzda palmoplantar hiperkeratoza, el üstü ve 
ayak sırtlarında olan kuru kepekli lezyonlar ile el 
ve ayak tırnaklarındaki hiperkonveksite eşlik edi-
yordu. 

Herediter PPK’ lardan Papillon-Léfevre Send-
romu (PLS), MdM’ ye benzer görünüme yol açar7. 
Ancak PLS’da 4–5 yaşlarında primer dişlerin kaybı 
başlar ve 14–15 yaşlarına kadar dişlerin büyük bir 
çoğunluğu kaybolur. Belirgin bir alveoler kemik 
yıkımı ve hızlı gelişen periodontal harabiyet gözle-
nir8. Bizim olgumuzda diş kaybı 20’li yaşlardan 
itibaren başlamıştı. Klinik ve radyografik olarak 
yapılan diş muayenesinde yaşı ile uyumlu hafif 
şiddette periodontal harabiyet gözlendi. 

Histopatolojik olarak MdM’de belirgin 
akantoz, korneum tabakasında ve granüler tabaka-
da kalınlaşma bildirilmektedir2. Olgumuzdan alı-
nan punch biyopsinin histopatolojik incelemesinde, 
epidermiste şiddetli hiperkeratoz ve psöriasiform 

akantoz, granüler tabakada ise kalınlaşma mevcut-
tu. Epidermolizis yoktu. Bu bulgular MdM’yı des-
teklemekteydi. Epidermolitik PPK’ da patolojik 
bulgu olarak epidermolizis, klinik olarak da büllöz 
lezyonlar görülür9. Bizim olgumuzda klinik ve pa-
tolojik olarak bu bulgular yoktu. 

Herediter PPK’lardan Vohwinkel Sendro-
mu’nda bal peteği görünümünü oluşturan belirgin 
çukurcuklar, el üstü ve ayak sırtlarında lineer 
hiperkeratoz, parmaklarda psödoainhum ya da oto 
amputasyon olur ve hastaların çoğunda 
sensorinöral sağırlık görülür9. Bizim hastamızda bu 
klinik bulgular da yoktu. 

Howel-Evans Sendromu, kanserlerle birlikte-
lik gösteren genodermatoz (özellikle özafagus kan-
seri) olarak bilinir9. Hastamızda malignensi düşün-
dürecek klinik ve laboratuar bulgusu tespit edilme-
di. 

Schöpf Sendromu’nda keratodermaya ek ola-
rak hipodonti, hipotrikozis, tırnak bozuklukları ve 
göz kapaklarında kistler olur. Geç dönemde ise 
apokrin hidrokistomalar, akral bölgelerde çok sa-
yıda ekrin sringofibroadenoma ve skuamoz hücreli 
kanserler görülür9. Hastamız 69 yaşındaydı ve kli-
nik olarak tırnak bozukluğu dışında bu bulgulardan 
hiçbiri yoktu. 

Punktat PPK el içi ve ayak tabanlarında birkaç 
milimetreden bir santimetreye kadar değişen bo-
yutlarda küçük hiperkeratozik papüllerle karakteri-
zedir9. Bizim hastamızın el içi ve ayak tabanlarında 
ise yaygın, yoğun hiperkeratozik lezyonlar vardı. 
Striate PPK’da el içi ve ayak tabanlarından başla-
yan ve parmak üstlerine doğru uzanan kümeler ha-
linde yuvarlak-oval hiperkeratozik papüllerin oluş-
turduğu lineer lezyonlar görülür9. Hastamızda bu 
tür lineer lezyonlar da görülmedi. 

Klinik lezyonlar, histopatolojik değerlendirme, 
diş muayenesi, anne-baba akrabalığı ve her iki kar-
deşte de benzer lezyonların olması üzerine bu olgu 
MdM olarak kabul edildi. 

PPK’ların tedavisinde genel olarak topikal 
keratolitik ajanlar kullanılır9. Sistemik retinoidler, 
5 fluorourasil infüzyonu, banyo PUVA tedavileri-
nin de oldukça etkili olduğu bildirilmiştir6,10-17. 
Retinoidlerin ve asitretinin keratinizasyon bozuk-
luklarındaki etkisi iyi bilinmektedir6,10,11,13,15-17. Bir 
çalışmada günde 25–50 mg asitretin tedavisi alan 
42 hasta ile topikal betamethazon / salisilik asit ka-
rışımı uygulanan kontrol grubu karşılaştırılmış ve 
30 günlük asitretin tedavisi sonunda lezyonlarda 



E. Aktaş ve ark. 

Dicle Tıp Derg / Dicle Med J Cilt/Vol 36, No 4, 319-322 

322 

daha hızlı ve belirgin bir iyileşme gözlenmiş, yan 
etki gözlenmemiş ve asitretinin hiperkeratozik 
PPK tedavisinde ilk seçenek olarak düşünülmesi 
gerektiği bildirilmiştir10. 

Kalıcı ve kesin çözüm sağlayan bir tedavi se-
çeneği olmayan herediter PPK’lardan biri olan 
MdM'de biz olgumuzda bir aylık asitretin tedavisi 
ile başarılı bir sonuç elde ettik. Dudaklarda kuruluk 
dışında, klinik ve laboratuar bulgusu olarak her-
hangi bir yan etki gözlenmedi. Hastamızda altı ay-
lık takip süresinde nüks görülmedi. 
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