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OLGU SUNUMU / CASE REPORT]

Asitretin ile tedavi edilen bir Mal de Meleda Olgusu

A case of Mal de Meleda treated with acitretin
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OZET

Mal de Meleda (MdM) nadir goriilen otozomal resesif
gecis goOsteren bir deri hastaligidir. 'Eldiven ve c¢orap'
tarzi dagilim goésteren palmoplantar keratoderma (PPK),
keratotik cilt lezyonlari, perioral eritem, brakidaktili ve tir-
nak bozukluklari ile karakterizedir. Oral retinoidlerin
keratinizasyon bozukluklarindaki etkisi iyi bilinmektedir.
Burada her iki el i¢i ve ayak tabaninda kalinlasma sika-
yeti olan ve sistemik asitretin ile tedavi edilen 69 yasinda
bir MdM olgusu sunulmaktadir.

Anahtar sozciikler: Mal de Meleda; Asitretin

GIRIS

Herediter palmoplantar keratoderma (PPK)’lar,
otozomal dominant ya da otozomal resesif gecis
gosteren, Ozellikle el i¢ci ve ayak tabanlarinda
hiperkeratozla seyreden bir deri hastaligi gurubu-
dur. Bazi PPK’lara kalp yetmezligi, kanser ve sa-
girhik gibi hastaliklar eslik edebilir'. PPK’ lardan
biri olan Mal de Meleda (MdM), nadir goriilen,
otozomal resesif gecis gosteren bir
genodermatozdur’. MdM, el ici ve ayak tabanla-
rinda hiperkeratoz, el {istii ve ayak sirtina dogru
uzanan keratotik cilt lezyonlar1, perioral eritem,

brakidaktili ve tirnak bozukluklar: ile karakterize-
dir**.

OLGU

Altmig dokuz yasinda bir erkek hasta, her iki el igi
ve ayak tabaninda dogustan itibaren olan kalinlag-
ma sikayeti ile poliklinigimize bagvurdu. Tedavi
icin daha once ¢esitli nemlendirici kremler, vazelin
ve topikal kortikosteroidli pomadlar kullandigini
ifade etti. Ozgegmisinde yirmili yaslardan itibaren
dislerinde dokiilme oldugu &grenildi. Soy gecmi-
sinde anne ve babasinin teyze ¢ocuklar1 olduklari,

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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hastanin iki kardesinde de benzer sikayetlerin ol-
dugu ve her ikisinin de bir yasinda 61diigii 6grenil-
di. Sistemik muayenede herhangi bir patolojik bul-
gu tespit edilemedi. Dermatolojik muayenesinde el
i¢ci ve ayak tabanlarinda sari-beyaz renkli yaygin,
yogun hiperkeratoz saptandi (Resim 1, 2). El iisti
ve ayak sirtlarinda eritemli, tizerleri kuru, kepekli
lezyonlar mevcuttu. Ayak bileginden tibia 1/3 alt
siirlarina kadar uzanan alanda da keskin sinirh
benzer lezyonlar vardi (Resim 3). El ve ayak tir-
naklarinda hiperkonveksite saptandi. Klinik ve
radyografik olarak yapilan dis muayenesinde,
agizda az sayida dis kalmasina ragmen dislerde ha-
fif siddette periodontal harabiyet gézlendi. Dis He-
kimligi Fakiiltesi ile konsiilte edilen hastanin bu
durumu yasi ile uyumlu bulundu. Laboratuar ince-
lemesinde tam kan sayimi, biyokimya, tam idrar
tetkiki, sedimentasyon degerleri normaldi. Hasta-
nin ayak tabanindan alinan punch biyopsinin
histopatolojik incelemesinde, epidermiste siddetli
hiperkeratoz ve psdriaziform akantoz, graniiler ta-
bakada ise kalinlagma mevcuttu. Yiizeysel
dermisde perivaskiiler alanda, nadir mononiikleer
hiicreler izlendi. Retikiiler dermis ve subkutan yag
dokusu normaldi. Epidermolizis yoktu. Bu
histopatolojik  bulgularla olgu  palmoplantar
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keratoderma olarak degerlendirildi. Hastamiza 50
mg/giin oral asitretin tedavisi baglandi, bir aylik te-
davi sonrasinda hastanin el ici ve ayak tabanlarin-
daki eritem diginda tiim lezyonlarinda gerileme
gozlendi (Resim 4, 5, 6). Bir aydan itibaren doz iki
haftada bir, 10 mg/giin diistiriilerek kademeli ola-
rak azaltildi. Hastanin kan trigliserid, total koleste-
rol, VLDL-LDL-HDL kolesterol diizeyleri aylik
kontrollerinde takip edildi. Topikal olarak da vaze-
lin icerisinde % 10 salisilik asit el i¢i ve ayak ta-
banlarina giinde iki defa, el ve ayakiistlerine ise
topikal kortikosteroidli pomad uygulandi. Bundan
sonra hastamiz aylik kontrollere ¢agirilarak 6 ay
stire ile takip edildi.

Resim 1. Hastamizin el iclerindeki lezyonun
tedavi 6ncesi resmi

Resim 2. Hastamizin ayak tabanlarindaki lez-
yonlarin tedavi 6ncesi resmi

Resim 3. Hastamizin ayak Uzerlerindeki lezyonla-
rin tedavi 6ncesi resmi

Resim 4. Hastamizin el iglerindeki lezyonun teda-
vi sonrasi resmi

Resim 5. Hastamizin ayak tabanlarindaki lezyon-
larin tedavi sonrasi resmi
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Resim 6. Hastamizin el ve ayak Uzerlerindeki lez-
yonlarin tedavi sonrasi resmi

TARTISMA

Mal de Meleda ilk kez 1826 yilinda
Dalmagya’daki Meleda adasinda tanimlanmis bir
hastaliktir. Palmoplantar keratodermalarmm nadir
goriilen otozomal resesif gecis gosteren bir formu-
dur. Genel popiilasyondaki prevelanst
1/100.000°dir**. MdM’li ailelerin ARS genlerinde
homozigot mutasyon tanimlanmistir®*,  Tiirki-
ye’den genis bir seriyi de iceren cesitli vakalar bil-
dirilmistir*®. Nadir goriilen bu hastalik el i¢i ve
ayak tabanlarindan el iistii ve ayak sirtlarina dogru
uzanan yaygin keratoderma (eldiven corap tarzi
dagilim) ile karakterizedir. Perioral eritem,
brakidaktili, tirnak bozukluklari, keratotik cilt lez-
yonlari, hiperhidroz, maserasyon genellikle
palmoplantar hiperkeratoza eslik eder™*°. Bizim
olgumuzda palmoplantar hiperkeratoza, el istii ve
ayak sirtlarinda olan kuru kepekli lezyonlar ile el
ve ayak tirnaklarindaki hiperkonveksite eslik edi-
yordu.

Herediter PPK’ lardan Papillon-Léfevre Send-
romu (PLS), MdM’ ye benzer goriiniime yol agar’.
Ancak PLS’da 4-5 yaglarinda primer dislerin kayb1
baslar ve 14—15 yaslarina kadar dislerin biiyiik bir
cogunlugu kaybolur. Belirgin bir alveoler kemik
yikimi ve hizli gelisen periodontal harabiyet gozle-
nir®. Bizim olgumuzda dis kaybi 20°li yaslardan
itibaren baslamisti. Klinik ve radyografik olarak
yapilan dis muayenesinde yasi ile uyumlu hafif
siddette periodontal harabiyet g6zlendi.

Histopatolojik olarak MdM’de  belirgin
akantoz, korneum tabakasinda ve graniiler tabaka-
da kalimlasma bildirilmektedir’. Olgumuzdan ali-
nan punch biyopsinin histopatolojik incelemesinde,
epidermiste siddetli hiperkeratoz ve psoriasiform

akantoz, graniiler tabakada ise kalinlasma mevcut-
tu. Epidermolizis yoktu. Bu bulgular MdM’y1 des-
teklemekteydi. Epidermolitik PPK’ da patolojik
bulgu olarak epidermolizis, klinik olarak da biilloz
lezyonlar goriiliir’. Bizim olgumuzda klinik ve pa-
tolojik olarak bu bulgular yoktu.

Herediter PPK’lardan Vohwinkel Sendro-
mu’nda bal petegi goriinlimiinii olusturan belirgin
cukurcuklar, el {iisti ve ayak sirtlarinda lineer
hiperkeratoz, parmaklarda psédoainhum ya da oto
amputasyon olur ve hastalarin  ¢ogunda
sensorindral sagirlik goriiliir’. Bizim hastamizda bu
klinik bulgular da yoktu.

Howel-Evans Sendromu, kanserlerle birlikte-
lik gosteren genodermatoz (6zellikle 6zafagus kan-
seri) olarak bilinir’. Hastamizda malignensi diisiin-
diirecek klinik ve laboratuar bulgusu tespit edilme-
di.

Schopt Sendromu’nda keratodermaya ek ola-
rak hipodonti, hipotrikozis, tirnak bozukluklar1 ve
gbz kapaklarinda kistler olur. Ge¢ donemde ise
apokrin hidrokistomalar, akral bolgelerde ¢ok sa-
yida ekrin sringofibroadenoma ve skuamoz hiicreli
kanserler goriiliir’. Hastamiz 69 yasindaydi ve kli-
nik olarak tirnak bozuklugu disinda bu bulgulardan
higbiri yoktu.

Punktat PPK el i¢i ve ayak tabanlarinda birkag
milimetreden bir santimetreye kadar degisen bo-
yutlarda kii¢lik hiperkeratozik papiillerle karakteri-
zedir’. Bizim hastamuzin el i¢i ve ayak tabanlarinda
ise yaygin, yogun hiperkeratozik lezyonlar vardi.
Striate PPK’da el i¢i ve ayak tabanlarindan basla-
yan ve parmak iistlerine dogru uzanan kiimeler ha-
linde yuvarlak-oval hiperkeratozik papiillerin olus-
turdugu lineer lezyonlar goriiliir’. Hastamizda bu
tiir lineer lezyonlar da goriilmedi.

Klinik lezyonlar, histopatolojik degerlendirme,
dis muayenesi, anne-baba akrabalig1 ve her iki kar-
deste de benzer lezyonlarin olmasi iizerine bu olgu
MdM olarak kabul edildi.

PPK’larin tedavisinde genel olarak topikal
keratolitik ajanlar kullanilir’. Sistemik retinoidler,
5 fluorourasil infiizyonu, banyo PUVA tedavileri-
nin de olduk¢a etkili oldugu bildirilmistir®'*"".
Retinoidlerin ve asitretinin keratinizasyon bozuk-
luklarindaki etkisi iyi bilinmektedir®'*'"'>>17 Bir
caligmada giinde 25-50 mg asitretin tedavisi alan
42 hasta ile topikal betamethazon / salisilik asit ka-
ristm1 uygulanan kontrol grubu karsilastirilmis ve

30 giinliik asitretin tedavisi sonunda lezyonlarda
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daha hizli ve belirgin bir iyilesme gézlenmis, yan
etki gbzlenmemis ve asitretinin hiperkeratozik
PPK tedavisinde ilk segeneck olarak diisiiniilmesi
gerektigi bildirilmistir'.

Kalict ve kesin ¢oziim saglayan bir tedavi se-
¢enegi olmayan herediter PPK’lardan biri olan
MdM'de biz olgumuzda bir aylik asitretin tedavisi
ile basaril1 bir sonug elde ettik. Dudaklarda kuruluk
disinda, klinik ve laboratuar bulgusu olarak her-
hangi bir yan etki gézlenmedi. Hastamizda alt1 ay-
lik takip siiresinde niiks goriilmedi.
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