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OZET

Diffiiz palmoplantar keratodermanin nadir bir nedeni: Mal
de Meleda

Mal de Meleda (MdM) otozomal resesif gecisli, nadir palmop-
lantar keratoderma tipidir. Klinik olarak simetrik palmoplantar
keratoderma ve el ve ayak sirtlarini eldiven-corap tarzinda sa-
ran hiperkeratoz ile karakterizedir. Bu makalede aile hikayesin-
de MdM &ykiisii olan 54 yasinda bir erkek hasta sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Mal de Meleda, palmoplantar keratoderma

ABSTRACT

A rare cause of diffuse palmoplantar keratoderma: Mal de
Meleda

Mal de Meleda (MdM) is a rare type of palmoplantar kerato-
derma with autosomal recessive transmission. It is character-
ized by clinically symmetrical palmoplantar keratoderma and
hyperkeratosis that surrounds the backs of the hands and feet
in the style of gloves and socks. 54-year-old male patient with
a family history of MdM is presented in this article.
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Giris

Herediter palmoplantar keratodermalarin nadir bir nedeni olan
Mal de Meleda (MdM), dogumdan hemen sonra ya da yasa-
min ilk yillarinda ortaya ¢ikan, avug ici ve ayak tabaninda diffiiz
hiperkeratoz, diz ve dirseklerde psoriasis benzeri plaklarla ka-
rakterize ilerleyici seyir gésteren bir genodermatozdur. ilk kez
1826 yilinda Stulli tarafindan Adriyatik denizinde ayni isimdeki
adada yasayan bir olguda tanimlanmistir (1, 2). Burada MdM'li
bir erkek olgu sunulmustur.

Olgu

MU, 54 yasinda erkek hasta, iki yasindan itibaren el ici ve ayak tabanin-
dan baglayan zamanla el ve ayak sirtina yayilan yogun deri kalinlasmasi,
hareket kisithligi ve terleme sikayeti ile poliklinigimize basvurdu. Soy-
gecmis sorgulamasinda anne ve babanin teyze ¢ocuklari olduklari ve
bes kardesi olan hastanin bir kiz kardesinde de benzer yakinmalarin
oldugu 6grenildi. Dermatolojik muayenede palmar bdlgede ve plantar
alanda ayak arkusunu serbest birakan balmumu seklinde diffiiz hiper-
keratoz ile ayak arkusundan ayak dorsali ve ayak bilegine uzanan ve el
sirt, el bilegini de etkileyen keskin sinirli eritemli skuaml plak tarzinda
lezyonlar ve palmoplantar hiperhidroz tespit edildi (Resim 1). Ayrica el-
lerinde belirgin hareket kisithhdi tarifleyen hastanin parmak uclarinda
koni seklinde incelme, fleksiyon kontraktird, parmaklarda perdelenme,
subungual hiperkeratoz ve diz ve dirseklerde bilateral hiperkeratotik

papl ve plaklar izlendi (Resim 1-3).

El direkt grafisinde distal falankslarda belirgin kisalmaya yol acan akral
osteoliz saptandi (Resim 4). istenen goz konsiiltasyonunda anormal bir
bulgu saptanmadi. Sistem sorgusunda ve rutin laboratuar tetkiklerinde

patoloji saptanmayan hastanin, el ici ve ayak tabanindan hazirlanan di-
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rekt KOH bakisinda hifalar izlendi. Klinik muayene bulgular ve 6ykiiye
dayanarak MdM tanisi alan olgumuza tedavi olarak topikal %10’luk va-

zelin salisile, 50 mg/glin asitretin, topikal ve sistemik terbinafin baslan-

di ve hasta kontrakturler acisindan fizik tedavi programina alindi.

Resim 1. El ve ayak parmak tirnaklarinda yer alan subungual hiperkera-

toz

Resim 2. Dizlerde bilateral hiperkeratotik plaklar
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Resim 4. Distal falankslarda belirgin kisalma ve akral osteoliz

Tartisma

Keratoderma palmoplantare transgrediens olarak da adlandirilan
MdM, otozomal resesif gecisli palmoplantar keratodermalarin
nadir bir formudur. Oldukga nadir gorilen hastaligin prevelansi
1/100.000'dir. Mal de Meleda dogumda veya dogumu takiben
birkac yil icerisinde el ve ayak tabanlarinda eritemle baslar,
bunu karakteristik eldiven-corap tarzinda hiperkeratozun ge-
lismesi takip eder. Palmoplantar keratodermaya, hiperhidroz,
maserasyon, kotl koku ve agrili fisstrler, fleksiyon deformitesi,
sikistirici bandlar (psédoainhum), parmak amputasyonlari, diz
ve dirseklerde psoriasis benzeri hiperkeratotik plaklar eslik ede-
bilmektedir. Perioral eritem, yliksek damak, tirnak degisiklikle-
ri, sekonder bakteriyel, fungal infeksiyon eslik edebilen diger
bulgulardir (1-4). Olgumuzda perioral eritem, yiiksek damak ve
parmak amputasyonlari disindaki tim bulgular mevcut idi.

Mal de Meledali olgularda ¢ogunlukla mevcut hiperhidrozun
etkisiyle masere ve kalinlasmis durumdaki keratin tabakasi der-
matofit infeksiyonlari icin uygun bir ortam olusturur. Ozellikle
diffiz keratodermali olgularin biyik bir kisminda, siklikla Tric-
hopyton rubrum’a bagl kronik dermatofitoz infeksiyonu mev-
cuttur (3, 4).

Patogenezde kromozom 8g24.3 boélgesinde yer alan ve hiicre
adhezyon aktivasyon ve transmembrandz sinyal iletiminden
sorumlu proteinleri kodlayan SLURP1 geninde mutasyon oldu-
gu gosterilmistir (4, 5).

Mal de Meleda ayirici ayirici tanisinda diger palmoplantar kera-
toderma nedenleri diistiniilmelidir. Olgumuzda hiperkeratozun
el ve ayaklarin dorsal ylzlerine yayilim gostermesi ve eritemin
varligi otozomal dominant gegisli Thost-Unna keratodermasin-
dan (keratin 9'da mutasyon vardir) ayriminda yardimcidir. Men-
tal retardasyon ve korneal distrofi olmamasi Richner Hanhart
sendromundan, periorifisyal verriikéz paptiller ve hiperkerato-
zun olmamasi ise Olmsted sendromundan, periodontit, dis ano-
malisinin olmamasi da Papillon-Lefévre sendromundan uzak-
lastirdi. Ayrica bal petegi tarzinda ve yildizvari hiperkeratozun,
sagirligin, spontan amputasyonlarin ve iktiyozisin olmamasi ile
otozomal dominant Vohwinkel sendromu, eslik eden 6zefagus
malignitesi ve oral mukoza lezyonlarinin olmamasi ile de Howel
Evans sendromu, kardiak anomalilerin ve ylinsu sa¢in olmamasi
ile Mal de Naxos dislandi (1, 3, 4, 6).

Kronik seyir gdsteren MdM'da tedavi oldukga gl¢ olup topikal
keratolilitikler, kalsipotriol ve sistemik retinoidler (asitretin) fay-
da saglamaktadir. Ancak tedavi sonlandirildiginda semptom-
larda tekrar artis olabilmektedir. Gelisebilecek kontraktirler ve
sklerotik akral lezyonlar icin de hastalarin diizenli fizik tedavi
programina alinmasi gerekmektedir (1, 3, 4, 7).

Sonug olarak MdM'nin tipik klinik 6zelliklerini sergileyen olgu-
muz, bu genodermatozun oldukga nadir goriilmesi ve herediter
palmoplantar keratodermalarin ayirici tanisinda distiniilmesi-
nin vurgulanmasi agisindan sunulmaya deger bulunmustur.
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