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Primer Comak Parmagin Eslik Ettigi Bir Herediter
Palmoplantar Keratoderma Olgusu

A Case of Hereditary Palmoplantar Keratoderma Associated with Primary
Digital Clubbing
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Ozet

Palmoplantar hiperkeratoz veya keratozis palmaris et plantaris olarak da adlandirilan palmoplantar keratodermalar, el i¢i ve ayak
tabani derisinin asiri kalinlasmasi ile karakterize bir grup hastaliktir. Palmoplantar keratodermalar akkiz veya herediter olarak
ortaya ¢ikabilir. Comak parmak, parmak uclarinda yumusak dokularda sislik ve tirnak plaginin hem yatay hem de dikey ekseninde
konvekslesme olarak tanimlanir. Comak parmak genellikle edinseldir. Ancak, neden olabilecek her tirlt sistemik hastalik
dislandiktan sonra ailesel veya idiyopatik comak parmak tanisi konur Herediter palmoplantar keratodermalara bircok farkli klinik
bulgu eslik edebilir. Burada primer comak parmagin eslik ettigi bir herediter palmoplantar keratoderma olgusunu nadir rastlanmasi
nedeniyle sunuyoruz. (Turk | Dermatol 2010, 4: 71-4)
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Abstract

Palmoplantar keratodermas, also known as palmoplantar hyperkeratosis or keratosis palmaris et plantaris, are a group of diseases
characterized by marked thickening of the skin of the palms and soles. Palmoplantar keratodermas may be acquired or hereditary.
Clubbing is defined as hypertrophy of the soft tissue components of the digital pulp and increased longitudinal and horizontal
curvature of the nail plate. Clubbing is usually acquired. The diagnosis of familial or idiopathic clubbing is made only after exclu-
sion of underlying systemic diseases. Hereditary palmoplantar keratodermas may be associated with a wide variety of disorders.
Herein we present a case of hereditary palmoplantar keratoderma in conjunction with primary digital clubbing, which is a rare
association. (Turk | Dermatol 2010; 4: 71-4)
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Giris

Herediter palmoplantar keratodermalar (HPPK), el ici
ve ayak tabani derisinin asir kalinlasmasi ile kendini gos-
teren bir grup heterojen genodermatozu icerir. Klinik
olarak, hiperkeratozun dagiim paternine goére difflz,
fokal veya punktat keratodermalar olarak siniflandirilir (1).
Parmak uclarindaki yumusak dokularda sislik, tirnak kur-

vatirlerinde artis olarak tanimlanan ve pulmoner, hema-
tolojik, endokrinolojik birgcok hastalikta gérilmesi halinde,
kot prognostik faktor olarak kabul edilen comak parmak
nadiren de idiyopatik olarak ortaya ¢ikar (2). Literatlr
bilgileri, ayni hastada primer comak parmak ve HPPK
birlikteliginin oldukga nadir oldugunu gdstermistir (3).
Biz de primer comak parmagin eslik ettigi HPPK’si olan
bir olguyu burada sunmak istedik.
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Olgu

Yirmi alti yasindaki erkek hasta, her iki el i¢i ve ayak
tabani derisinde kalinlasma, tirnaklarda kivrilma ve parmak
uclarinda sislik nedeniyle poliklinigimize basvurdu. Bu sika-
yetlerinin bebeklik déneminden beri sliregeldigi ve berabe-
rinde el i¢i, ayak tabaninda asir terlemenin oldugu 6grenil-
di. Birgok krem kullandigini ancak fayda gérmedigini belir-
ten hastanin eslik eden hastaligi ve sigara, alkol kullanim
6ykUsU yoktu. Hastanin anne ve babasinin akraba olmadik-
lari ancak ayni kdy nifusuna kayith olduklari; agabeyinin el
ici, ayak tabani derisinde kalinlasma ve dedesinin tum par-
maklarinda comaklasma oldugu; ailede benzer bulgulari
olan baska hasta olmadigi 6grenildi.

Sistemik muayenesi normal olan hastanin dermatolojik
incelemesinde; her iki el ve her iki ayak ilk U¢ parmakta belir-
gin comaklasma; tirnak yatay ve dikey ekseninde konveks-
lesme, eponisyumda kalinlasma ve terminal falankslarda
davul tokmagi goériinima tespit edildi (Sekil 1). Her iki pal-
moplantar alanda diffliz, simetrik, keskin sinirli ve etrafi eri-
temle cevrili sarimsi renkli hiperkeratoz mevcuttu (Sekil 2, 3).
Sag ayak 1, 2, 3 ve sol 2, 3. parmak tirnaklarinda
kahverengi-mor renk degisikligi izlendi (Sekil 1). Sag ayak 1.
falanks plantar yiiz medialde Uzerinde fissir izlenen hiper-
keratotik plak mevcuttu (Sekil 3). El ve ayaklarda genel
olarak eritem ve hiperhidroz dikkati ¢ekti (Sekil 1-3). Sa¢ ve
dis anomalisi tespit edilmedi.

Comak parmak etiyolojisini arastirmak amaciyla hasta
dahiliye, gégus hastaliklari, hematoloji, gastroenteroloji ve
kardiyoloji bélumleri ile konstlte edildi. Herhangi bir patoloji
saptanmadi. Yapilan rutin hematolojik, biyokimyasal, radyo-
lojik, serolojik ve hormonal tetkikler normal olarak sonuglan-
di. Sol ayak plantar alandan punch biyopsi ile alinan mater-
yalin histopatolojik incelemesinde, ortokeratotik hiperkera-

Sekil 1. Her iki el ve her iki ayak ilk tg¢ distal falanksta belirgin go-
maklasma; tirnak kurvatlrlerinde artis, tirnaklarda saat camina
benzer gorinim

toz, akantoz ve hipergraniloz tespit edilirken epidermolizis
mevcut degildi (Sekil 4). Hastanin ayak parmak tirnaklarinda-
ki morumsu renk degisikliginin, kronik travmaya bagl olarak
ortaya ciktigi disinlldi. Klinik ve histopatolojik bulgulara
dayanilarak Unna-Thost keratodermasi duslnilen hastaya
topikal keratolitik tedavi dnerildi.

L) el A
Sekil 2. Her iki palmar alanda, simetrik, diffiiz,
renginde hiperkeratotik plaklar

.

sarimsl balmumu

Sekil 3. Her iki plantar alanda sari renkte diffiiz kalinlasma, 6zellikle
ayak arkinda ince deskuamasyon ve eritem

Sekil 4. Belirgin hiperkeratoz, akantoz, ortokeratoz, graniler taba-
kada kalinlagsma (H&Ex200)
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Diffiz HPPK, histopatolojik incelemede epidermolizisin
mevcudiyetine gbre, epidermolitik tip Vérner veya nonepi-
dermolitik tip Unna-Thost keratodermasi olarak isimlendi-
rilmistir (1). Ancak 0&zellikle molekiler duzeyde yapilan
calismalar aslinda Unna-Thost keratodermasi ile Vérner
keratodermasinin ayni antite olduklar fikrini giindeme
getirmistir (4).

Diffuiz HPPK’nin Klinik bulgular tipiktir. Genellikle bilate-
ral palmoplantar bélgenin tutuldugu, simetrik, diffiz dagilim
gbsteren, keskin sinirll hiperkeratoz mevcuttur. Dorsal
alana tasmayan bu hiperkeratozun cevresinde eritemat6z
bir sinir segilir. Cogu zaman hiperhidroz ve dermatofit
enfeksiyonlar eslik eder. Sag, tirnak ve disler siklikla nor-
maldir. Histopatolojik degisiklikler 6zgiin olmayip ortokera-
totik hiperkeratoz ve akantoz temel bulgulardir. Graniler
tabaka kalinlasmis, incelmis ya da kaybolmus olabilir ve
¢cogu kez hafif bir perivaskuler infiltrat géralar (1).

Simdiye kadar diffiz HPPK’ye eslik eden birgok farkli
klinik bulgu tanimlanmistir. Psoriazis (5), Ehlers-Danlos
sendromu (6), mikropenis (7), sensdrindral sagirlik (8), ato-
pik dermatit (9), oral I6koplaki ile birliktelik gdsteren kutandz
horn (10) bunlardan bazilaridir. Vaka takdimi seklinde bildi-
rilen, birbirinden bagimsiz, farkll klinik spektrumdaki bu
hastaliklarin birlikteliginin rastlantisal mi yoksa ortak bir
genetik zeminin uzantisi mi oldugu heniiz agikliga kavustu-
rulabilmis degildir.

Mevcut 6yku, Klinik, laboratuar ve dermatopatolojik bul-
gular neticesinde hastamiza primer comak parmagin eslik
ettigi Unna-Thost keratodermasi tanisi konulmustur.
Literatlirl gbzden gegirdigimizde, palmoplantar keratoder-
ma ve ¢comak parmak birlikteliginin nadir oldugunu tespit
ettik (3, 11-14). Palmoplantar keratoderma ve primer
comak parmak birlikteligi Bureau-Barriére-Thomas sendro-
munda, primer pakidermoperiostozda, Fischer sendromun-
da, Volavsek sendromunda ve diffiz HPPK’de gordlur (3).

Hipertrofik osteoartropatinin primer sekli olan pakider-
moperiostoz, dzellikle sach deri ve alin derisinde kalinlasma,
idiopatik comak parmak, periostitle kendini gdsterir. Deri
hipertrofisi hastaligin taniya géttrtict bulgularindandir (15).
Hastamizda deri hipertrofisi olmamasi pakidermoperiostoz
tanisindan uzaklasmamiza neden olmustur. Bureau-
Barriere-Thomas sendromunda, palmoplantar keratoder-
ma, comak parmak, hiperhidroz, akromegalide gértlenlere
benzer iskelet anomalileri tespit edilir. Ayrica bu sendrom
daha gec yasta ortaya cikar (12). Fizik muayene ve radyo-
lojik incelemeler sonucunda hastamizda iskelet anomalileri
saptamadik ve hastamizin sikayetlerinin infantil ddnemden
beri mevcut olmasi Bureau-Barriére-Thomas sendromunun
Ozelliklerini karsilamiyordu. Fischer sendromu, otozomal
dominant kalitimla gecer ve palmoplantar keratoderma,
comak parmak, hiperhidroz, iskelet anomalileri, tim tirnak-
larda onikogrifoz, hipotrikoz, muhtemel tiroit fonksiyon

bozuklugu ile farkl bir klinik tablo cizer (3). Benzer sekilde
yalnizca palmoplantar keratoderma, ¢omak parmak ve
hiperhidrozu bulunan hastamizda Fischer sendromu da
dustndlmedi. Volavsek sendromu ise palmar keratoz,
¢omak parmak, tirnak distrofisi ve siringomyelinin goérildi-
gu bir sendromdur (3). Sistem sorgulamasi ve ndérolojik
muayene bize siringomyeliyi distndirecek herhangi bir
ipucu vermedi. Béylece ayirici tanida diistindigimuz tim
hastaliklar ekarte ederek Unna-Thost keratodermasi tanisi-
ni kesinlestirdik.

Her ne kadar sonuglar tatminkar olmasa da, topikal
keratolitikler ve sistemik retinoidler HPPK tedavisinde kulla-
nilmaktadir (1). Hastamiz daha énce topikal keratolitik ilag-
lar kullandigini, fayda gérmedigini belirtmis olmasina rag-
men énerimiz olan sistemik retinoid tedavisini kabul etmedi.
Eslik eden dermatofit enfeksiyonu olmayan hasta, topikal
keratolitik ajanlar ile tedavi altina alind.

Sonug olarak bu olgu sunumu ile Unna-Thost kerato-
dermasi olan bir hastada primer comak parmak birlikteligi-
ne dikkat cekmek istedik. Birgok farkli klinik bulgunun bu
sendroma eslik ettigini biliyoruz. Molekuler calismalar birta-
kim genlerdeki mutasyonlarin, bu sendromun klinik gériini-
mine yol actigini kanitlamistir. Biz de molekdiler genetik
calismalara hiz verilmesi durumunda, bizim vakamizdaki
gibi farkli birlikteliklerin glinisigina ¢ikarak belki de sendro-
mun bir pargasi olarak yeniden tanimlanacagi inancindayiz.

Cikar Catismasi
Yazarlar, herhangi bir ¢ikar catismasinin s6z konusu
olmadigini bildirmislerdir.
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