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BOYUNDA LOKALIZE DARIER HASTALIGI

Darier’s Disease Localized On The Neck

Emine TAMER?, Seray KULCU CAKMAK?, Ferda ARTUZ?, Elgin KADAN?

OzZET

51 yasindaki kadin hasta 6-7 yildir artip azalarak giden boyun yerlesimli lezyonlarla basvurdu.
Dermatolojik muayenesinde boyun laterallerinde yogunlasan kahverengi milimetrik papiilleri ve
el tirnaklarinda V seklinde g¢entiklenmeleri mevcuttu. Histopatolojik inceleme Darier hastaligi ile
uyumlu olarak geldi.

Darier hastaligi otozomal dominant kaliimla gegen, deri, tirnaklar ve mukozalarin tutuldugu kera-
totik paplllerle karakterize bir hastaliktir. Darier hastaliginin gesitli klinik varyantlari tanimlanmis-
tir. Lezyonlarin fleksural yerlesimi ¢cok nadirdir. Olgumuzun lezyonlari sadece boyun yerlesimliydi.
Bu olguyu Hailey-Hailey hastaligi, Grover hastaligi gibi fleksural yerlesimin daha sik goruldigi
klinik durumlar yaninda Darier hastaliginin da akilda tutulmasi gerektigini vurgulamak amaciyla
sunmayi uygun bulduk.

Anahtar Kelimeler: Darier hastaligi; Fleksural tutulum; Boyun lokalizasyonu
ABSTRACT

A 51-year-old woman attended with asymptomatic lesions on her neck which had been present
for 7 years. On dermatological examination multiple brown milimetric keratotic papules were
observed on the lateral sides of neck and V-shaped nicks were observed on the nails of her hand.
Histopathological examination of the lesions were consistent with Darier disease.

Darier disease is an autosomal dominant skin disorder characterized by keratotic papules, focal
loss of adhesion and abnormal keratinization. Several clinical variants of Darier disease have been
described. Localized flexural distribution of lesions in Darier disease is uncommon. We report a
sporadic case of Darier disease in which the lesions were strictly localized to the neck.

Physicians should be aware of such atypical localizations and should consider the diagnosis Darier
disease along with more common clinical conditions with flexural localization, such as Hailey-
Hailey disease and Grover disease.

Key words: Darier’s disease; Flexural distribution; Localized on neck
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GIRIS

Darier hastaligi otozomal dominant kaliimla gegen,
deri, tirnaklar ve mukozalarin tutuldugu keratotik pa-
pillerle karakterize bir hastaliktir. Klinik olarak tipik lez-
yonlar daha ¢ok boyun, gogis ortasi, koltuk altlari ve
kasik aralari gibi seboreik alanlarda, sagh deri ve ekstre-
mitelerde birkag milimetre capinda tzeri siki yapisik gri-
kahverengi keratin kurutla kapli, ince keratotik papuller-
dir. Zamanla lezyonlar birleserek daha kalin ve kirli bir
goruntl olustururlar. Derinin kivrim yerlerindeki lezyon-
lar masere, kotl kokulu ve siklikla da sekonder infekte
olurlar. Cok sik olmamakla beraber nodiler lezyonlar ve
vezikiller olusabilir. Sacli deride yaygin kabuklanmalar,
kliguk keratotik tikaglarla birlikte palmoplanter gukur-
cuklar olusabilir (1,2). Olgumuzun lezyonlari sadece
boyun yerlesimliydi. Bu olguyu Hailey-Hailey hastalgi,
Grover hastaligi gibi fleksural yerlesimin daha sik go-
raldtga klinik durumlar yaninda Darier hastaliginin da
akilda tutulmasi gerektigini vurgulamak amaciyla sun-
may! uygun bulduk.

OLGU

51 yasindaki kadin hasta 6-7 yildir artip azalarak giden
boyun yerlesimli lezyonlarla basvurdu. Soygecmisinde
erkek kardesinde de benzer cilt bulgularinin oldugu
Ogrenildi. Dermatolojik muayenesinde boyun lateralle-
rinde yogunlasan kahverengi milimetrik papiilleri ve el
tirnaklarinda V seklinde ¢entiklenmeleri mevcuttu (Re-
sim 1-2).

Resim 1: Boyun laterallerinde kéhverengi milimetrik
paplller
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Resim 2: El tirnaklarinda V seklinde ¢entiklenmeler

Yapilan deri biyopsisinin histopatolojik incelemesin-
de; epidermiste ortokeratoz, akantoz ve birka¢ odakta
akantoliz, akantoliz odaklarinda diskeratotik skuaméz
hiicreler ve keratin talaslari izlendi (Resim 3). Kliniko-
patolojik korelasyon yapildiginda Darier hastahg ile
uyumlu olarak degerlendirildi. Hastaya mometazon fu-
roat ve salisilik asit iceren topikal bir preperat intermi-
tant olarak verildi. Hastanin bir ay sonraki kontroliinde
lezyonlarinda belirgin gerileme oldugu gozlendi.

Resim 3: Epidermiste ortokeratoz, akantoz ve birkag
odakta akantoliz, diskeratotik skuamoz hicreler ve ke-
ratin talaslari (HE x100)
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TARTISMA

Darier hastaligi ilk defa Darier ve White tarafindan 1889
da tanimlanan, otozomal dominant gegisli bir genoder-
matozdur. Diskeratozis follikularis, keratozis follikularis,
Darier—White hastaligi olarak da bilinir. Otozomal do-
minant gecisli iyi arastiriimis genetik bir bozukluk olup
sporadik mutasyonlar da goriilebilmektedir. Darier has-
tahig 12g23-24-1 kromozomu Uzerinde lokalize olan
ATP2A2 genindeki mutasyonlara bagl ortaya ¢ikmakta-
dir. ATP2A2 geni sarkoplazmik/endoplazmik retikulum
kalsiyum ATPaz 2’yi (SERCA) kodlar (1,2). Olgumuzda
aile hikayesi olup erkek kardesinde benzer deri lezyon-
lari tanimliyordu. Darier hastaligi dogumda gorilmez.
Genellikle yagamin birinci veya ikinci dekadinda baslar
(3-5). Hastamizin lezyonlari 45 yas civari basladigindan
gec baslangich oldugu soylenebilir. Erkek ve kadinlar
esit olarak etkilenir, ancak klinik bulgular erkeklerde
biraz daha siddetli seyreder (1). Klinik olarak ozellikle
alin, skalp, nasolabiyal ve retroaurikular kivrimlar, go-
gils ve sirt gibi seboreik bolgelerde goriilen deri ren-
ginde veyasari-kahverengi yagli, verri benzeri papiller
goralur. Olgularin %80’inde kasik, aksilla, kadinlarda
submammaryal bolgede paplillerin yayilmasi ile fleksu-
ral tutulum gorular. Avug iclerinde punktat keratoz, cu-
kurcuklar ve hemorajik makdller seklinde géralir. Tir-
nak degisiklikleri tani konmasinda 6nemli ipucu saglar.
Longitudinal beyaz ve kirmizi gizgiler, longitudinal sirt-
lar ve oyuklar ve subungual hiperkeratoz sik gorilen tir-
nak bulgularidir. En patognomik tirnak bulgusu tirnak-
larin serbest kenarinda “V” seklinde oyuklardir. Bizim
hastamizda da mevcuttu. Hastalarin yaklasik % 15’inde
merkezleri deprese beyaz papiiller seklinde (kaldirim
tasi manzarasinda) mukozal lezyonlar gorilir (6, 7). Ol-
gumuzda lezyonlarin yerlesim yeri boyun lateralleri ile
sinirhydi ve tirnak tutulumu olarak tani koydurucu olan
V seklinde oyuklar goriilmekteydi. Histopatolojisinde
iki karakteristik 6zellik akantolizis ve diskeratoz goriil-
mesidir (1-5). Olgumuzda boyundan alinan biyopsinin
histopatolojik incelemesi Darier hastaligi ile uyumlu idi.
Ayirici tanida seboreik dermatit, Hailey-Hailey hastaligi,
Grover hastaligl, skalp tutulumu oldugunda ise favus ve
tinea amiantesea dustntlmelidir (1,2,4,6). Olgumuzda
tipik histopatolojik bulgularin ve tipik tirnak bulgulari-
nin olmasindan dolayi diger hastaliklardan ayirt edildi.
Tedavisi genellikle tatmin edici degildir. Hafif tutulumlu
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olgularda ire veya laktik asit iceren nemlendiriciler hi-
perkeratoz ve skuami azaltir. Ozellikle yaz aylarinda si-
cak ortamlardan kaginma, glinesten koruyucu kremler
alevlenmeleri onler (1,2,6). Topikal tedavide dusik ve
orta potent steroidler, adapalane ve tazarotene jel gibi
topikal retinoidler kullanilir. Daha siddetli olgularda ise
oral retinoidler (asitretin, isotretinoin, etretinat) ter-
cih edilir ve olgularin %90’ninda iyi yanit elde edilmis-
tir (1,2,6). Sekonder bakteriyel siiperenfeksiyonlarin
profilaksi ve tedavisi i¢in oral antibiyotikler verilebilir.
Cerrahi olarak dermabrazyon, elektrocerrahi ve Mohs
mikrocerrahisi yapilabilir (1,6).

Hastamizin lezyonlarinin sadece boyunda sinirli kalma-
si ayirt edici 6zelligidir. Bu olgu ile Hailey-Hailey hasta-
g1, Grover hastaligi gibi fleksural yerlesimin daha sik
goruldigu klinik durumlarla birlikte Darier hastaliginin
akilda tutulmasi gerektigini, ayni zamanda hastaligin
yillarca lokalize seyredebilecegini vurgulamak istedik.
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