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Özet

Amaç: Genodermatozlar, 200'ü aflk›n say›lar› ile deri hastal›klar› içinde önemli bir yer tutmaktad›r. Ülkemizde genoder-
matozlar›n görülme s›kl›¤› üzerine flimdiye kadar genifl bir kay›t çal›flmas› yap›lmam›flt›r. Biz bu çal›flmam›zda genoderma-
tozlar›n görülme s›kl›¤› ve çeflitlili¤ini genifl bir vaka kay›t say›s› ile vurgulamay› amaçlad›k. 
Gereç ve Yöntem: 1981-2005 y›llar› aras›nda poliklini¤imize baflvuran ve klini¤imizde yat›r›lan 400.000 olgunun kayd› içe-
risinden genodermatoz tan›s› konarak s›n›fland›r›lan 1303 olgu ele al›nd›.
Bulgular: Bu 1303 genodermatozlu olgu, 400.000 olgu içinde %0.325'lik bir görülme oran›na sahiptir. Bulgular hastal›k
baz›nda de¤erlendirildi¤inde ilk 10 hastal›k içinde s›ras›yla lokalize palmoplantar keratodermi 232 (%17.8), iktiyozis vul-
garis 201 (%15.4), epidermolizis bülloza 175 (%13.4), nörofibromatozis 97 (%7.4), iktiyozis lamellaris 91 (%6.9), Darier
hastal›¤› 66 (%5.1), Klippel-Trenaunay sendromu 46 (%3.5), kseroderma pigmentosum 44 (%3.4), okulokutanöz albinizm
35 (%2.6) ve ektodermal displazi 29 (%2.2) yer almaktad›r. Bize baflvuran olgular içinde ilk 5 s›ray› alan genodermatoz-
lar ele al›nd›¤›nda co¤rafik bölge incelemelerine göre en çok genodermatoz Güneydo¤u Anadolu bölgesinde olup, onu
‹ç Anadolu ve Karadeniz bölgeleri izlemektedir. Marmara ve Ege bölgelerinde ise genodermatozlar›n görülme s›kl›¤› da-
ha azd›r. Hastal›klar›n daha çok Güneydo¤u Anadolu ve ‹ç Anadolu bölgelerinde ortaya ç›kmas› burada akraba evlilikle-
rin daha çok oldu¤unu düflündürmektedir. 
Sonuç: Günümüzde ailelere yap›lan genetik dan›flmanl›k hizmetlerinin bu tür hastal›klar›n önlenmesinde önemli yeri ol-
maktad›r. Bu nedenle hastal›klar›n görülme s›kl›klar› ve görüldü¤ü yerler koruyucu hekimlik aç›s›ndan faydal› olacakt›r.
(Turkderm 2006; 40: 133-5)
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Summary

Background and Design: Genodermatosis, have a significant place in the skin diseases, involving more than 200 diseases.
There is no significant study in frequency and abundance of genodermatosis in our country. In this study we tried to 
emphasize the frequency and abundance of genodermatosis with high number of cases. 
Materials and Methods: We detected 1303 records of cases, who were diagnosed to have a genodermatosis among
400.000 cases who admitted to our outpatient service or hospitalized in our department between 1981-2005.
Results: Among 400.000 cases, these 1303 cases have an occurance rate of 0.325 %. If evaluated on the basis of individual
diseases, localised palmoplantar keratoderma 232 (17.8 %), ichthyosis vulgaris 201 (15.4 %), epidermolysis bullosa 175
(13.4 %), neurofibromatosis 97 (7.4 %), ichthyosis lamellaris 91 (6.9 %), Darier's disease 66 (5.1 %), Klippel-Trenaunay
syndrome 46 (3.5 %), xeroderma pigmentosum 44 (3.4 %), oculocutaneous albinism 35 (2.6 %) and ectodermal dysplasia
29 (2.2 %) are the ten most frequent ones. In our cases if the first 5 of these genodermatosis evaluated geographically,
highest number of the cases were from Southeastern Anatolia, with Inner Anatolia and Blacksea regions following it. In
Marmara and Aegean regions, the number of genodermatosis is lower. High prevalence of in Southeast and Inner
Anatolian regions suggets that there are more kin-marriages in these regions. 
Conclusion: Today, genetic counselling to families holds an important place in the prevention of this kind of diseases.
So determining the rate of this diseases and regions where they occur, will be helpful in preventive medicine. (Turkderm

2006; 40: 133-5)
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Genodermatozlar, çevresel faktörlerin etkisi olmaks›z›n gen-
ler taraf›ndan ortaya ç›kar›lan deri hastal›klar›d›r. Genoder-
matozlar 200'ü aflk›n say›lar› ile deri hastal›klar› içinde
önemli bir yer tutmaktad›r. Klini¤imizin tüm Türkiye gene-
lindeki Silahl› Kuvvetler personeli, yak›nlar› ile askerlik ça¤›-
na gelmifl tüm erkeklerin muayene için baflvurdu¤u ana mer-
kezi hastane olmas› itibar›yla bu hasta grubu ile çok karfl›la-
fl›lmas›, genodermatozlu olgular›n say› ve çeflitlilik bak›m›n-
dan fazlaca görülmesi sonucunu do¤urmufltur. Ülke genelin-
de veya bölgesel flekilde genel olarak karfl›lafl›lan deri hasta-
l›klar› ile ilgili birçok çal›flma yap›lm›fl olmas›na ra¤men, ül-
kemizde genodermatozlar›n görülme s›kl›¤› ve co¤rafik da-
¤›l›m› konusunda genifl bir kay›t çal›flmas› yap›lmam›flt›r. Bu
çal›flmada son 25 y›l içerisinde karfl›lafl›lan genodermatozlar
retrospektif olarak de¤erlendirilmifl ve sonuçlar ortaya kon-
mufltur.

Gereç ve yöntem

1981-2005 y›llar› aras›nda poliklini¤imize baflvuran ve klini¤imi-
ze yat›r›lan 400.000 olgunun kayd› incelendi. Bunlar içinde ge-
nodermatoz grubuna giren hastal›klar de¤erlendirildi. Genetik
geçiflli dermatolojik hastal›k olarak saptanan 1303 olgu s›n›flan-
d›r›ld›. Hastal›klar say› ve % (yüzde) de¤erlerle belirtildi ve ül-
kemizin co¤rafik bölgelerine göre da¤›l›mlar›na bak›ld›.

Bulgular

‹ncelemeye al›nan 400.000 olgu içinde genodermatoz tan›s›
konarak s›n›fland›r›lan 1303 olgunun 1265'i (%97) erkek, 38'i
kad›n (%3) idi. Olgular›n yafllar› 20-55 aras›nda olup, ortalama
yafl 21,7 idi. Saptanan genodermatozlar 10 ayr› ana bafll›k ha-
linde s›n›fland›r›ld›. Tüm hastal›klar; say› ve ona karfl›l›k gelen
% (yüzde) ifadeleri ile Tablo 1'de gösterildi. ‹ncelemeler so-
nunda ülkemizin co¤rafik bölgelerine göre da¤›l›m› da Tablo
II'de gösterildi. Buna göre, 1303 genodermatozlu olgu,
400.000 olgu içinde %0.325'lik bir yüzde ile görülmektedir. 
Bulgular hastal›k baz›nda de¤erlendirildi¤inde ilk 10 hastal›k
içinde s›ras›yla lokalize palmoplantar keratodermi 232 
(%17.8), iktiyozis vulgaris 201 (%15.4), epidermolizis bullosa
175 (%13.4), nörofibromatozis 97 (%7.4), iktiyozis lamellaris
91 (%6.9), Darier hastal›¤› 66 (%5.1), Klippel-Trenaunay send-
romu 46 (%3.5), kseroderma pigmentosum 44 (%3.4), okulo-
kutanöz albinizm 35 (%2.6) ve ektodermal displazi 29 (%2.2)
yer ald›.
‹lk 5 s›ray› alan genodermatozlar olgular›n geldi¤i co¤rafik
bölgelere göre de¤erlendirildi¤inde ‹ç Anadolu bölgesinden
toplam 177 olgu, Güneydo¤u Anadolu bölgesinden 181, Ka-
radeniz bölgesinden 154, Akdeniz bölgesinden 124, Do¤u
Anadolu bölgesinden 133, Marmara bölgesinden 65, Ege böl-
gesinden 78 olgu genodermatoz olarak de¤erlendirilmifltir. 

Tart›flma

Genetik etyoloji veya genetik predispozisyon ile oluflmufl bir-
çok deri hastal›¤› bulunmaktad›r1. Genetik olarak otozomal
dominant, otozomal resesif, X'e ba¤l› dominant ve resesif ola-
rak geçifl gösteren bu hastal›klar›n görülme s›kl›¤› konusunda
ülkemizde bugüne kadar yap›lm›fl genifl bir kay›t çal›flmas› bu-
lunmamaktad›r.
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Tablo 1. : Genodermatozlar›n Görülme S›kl›klar› 

Genodermatozlar Say› (n) %
1- Keratinizasyon hastal›klar›

A. ‹ktiyoziform dermatozlar 329 25.2
‹ktiyozis vulgaris 201
‹ktiyozis lamellaris 91
X'e ba¤l› iktiyozis 16
Epidermolitik hiperkeratoz 7
‹ktiyozis linearis sirkumfleksa 3
Diffüz keratozis pilaris 11

B. Palmoplantar keratoderma (keratodermiler) 245 18.9
Lokalize palmoplantar keratodermi 232
Thost-Unna 8
Papillon-Lefevre sendromu 4
Mal De Meleda 1

C. Porokeratozis 20 1.5
Porokeratozis mibelli 15
Dissemine superfisiyel aktinik porokeratozis 5

D. Darier hastal›¤› 66 5.1
E. Di¤er keratinizasyon bozukluklar› 20 1.5

Peeling skin sendromu 12
Akrokeratozis verrüsiformis 5
Uleritema opirojenez 2
Eritrokeratodermi varyabilis 1

2- Büllöz hastal›klar 184 14.1
Epidermolizis bülloza 175
Hailey-Hailey hastal›¤› 9

3- Nörokutan sendromlar 195 15
Nörofibromatozis 97
Okülokutanöz albinizm 35
‹nkontinensiya pigmenti 6
Tuberoskleroz 18
Diskeratozis konjenita 20
Sturge-Weber sendromu 17
Waardenburg sendromu 2

4- Kollajen ve elastin hastal›klar 42 3.2
Ehles-Danlos sendromu 28
Psödoksantoma elastikum 7
Kutis laksa 4
Werner sendromu 3

5- Fotosensitivite hastal›klar› 65 5
Kseroderma pigmentozum 44
Rothmund-Thompson sendromu 3
Bloom sendromu 2
Porfiriyalar 16
Porfiriya kutanae tarda 6
Eritropoyetik protoporfiriya 5
Porfiriya varyagata 4
Konjenital eritropoyetik porfiriya 1

6- Ektodermal hastal›klar 29 2.2
Hidrotik ektodermal displazi 25
Anhidrotik ektodermal displazi 4

7- Metabolik hastal›klar 22 1.6
8- T›rnak hastal›klar› 7 0.5
9- Vasküler hastal›klar 47 3.6

Klippel-Trenaunay sendromu 46
Blue rubber bleb naevus sendrom 1

10- Di¤er hastal›klar 32 2.4
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Taflp›nar ve arkadafllar›2, Ankara'da 36.081 ortaö¤renim ö¤ren-
cisinde deri hastal›klar›n›n s›kl›¤›n› araflt›rm›fllar, herediter has-
tal›klar grubu ad› alt›nda iktiyoz, keratozis pilaris ve nörofibro-
matozisi saptam›fllar ve s›kl›¤› %0.252 olarak belirtmifllerdir.
Araz ve arkadafllar›3, 1981-1992 y›llar› aras›nda toplam 548 ge-
nodermatozlu olguyu de¤erlendirmifller, ilk 3 genodermatozu
iktiyoziform dermatozlar (%27), keratodermi palmo-plantaris
(%17) ve epidermolizis bülloza (%14) olarak bulmufllard›r. 
Ülkemizde yap›lm›fl olan retrospektif çal›flmalarda genel deri
hastal›klar› içinde genodermatozlar›n görülme s›kl›¤› ortaya
konmufl ve de¤iflik sonuçlar elde edilmifltir. Piflkin4, 13.010 ol-
gu içinde 11 genodermatozlu olgu ile bu oran› %0.084, Ze-
ren5, 15.182 olgu içinde 72 genodermatozlu olgu ile bu oran›
%0.474, Bafldafl ve arkadafllar›6, 7960 olgu içinde 78 genoder-
matoz olgusu ile bu oran› %0.94, Kökçam ve Saral7, 18.891 ol-
gu içinde 81 genodermatoz olgusu ile bu oran› %0.43 olarak
bulmufllard›r. Bizim çal›flmam›zda elde etti¤imiz genoderma-
toz görülme s›kl›¤›, 400.000 olgu içinde 1303 olgu ile %0.325
olup, bu oran ülkemizde yap›lan çal›flmalarda elde edilen
oranlara benzerlik göstermektedir. 
Kumar ve arkadafllar›8, 1992-1993 y›llar› aras›nda 5464 çocu¤u
genodermatoz yönünden incelemifller, sadece 34 olguda ge-
nodermatoz saptam›fllard›r. Bunlar›n ondokuzunu iktiyoz
grubu hastal›klar (Dokuz iktiyozis vulgaris, alt› X'e ba¤l› ikti-
yozis, bir epidermolitik hiperkeratoz, bir kollodyon bebek, bir
lamellar iktiyoz, bir Sjögren Larsson sendromu), dördünü ak-
rodermatitis enteropatika, üçünü epidermolizis bülloza, ikisi-
ni kutis laksa, birini pakionifliya konjenita, birini tuberoskleroz
ve birini de Ito hipomelanozu olarak saptam›fllard›r. 
Çal›flmam›zda ele ald›¤›m›z 1303 olgunun 1265'inin (%97) er-
kek olmas›, ülkemizde askerlik ça¤›na gelmifl asker aday› erkek
olgular›n ço¤unlukla merkezimizde de¤erlendirilmesinden
kaynaklanmaktad›r. Yine ayn› flekilde olgular›n yafl ortalamas›-
n›n 21,7 olmas› da ayn› sebebe dayanmaktad›r. Çal›flmam›zda
55 çeflit genodermatozun görülmesi, tüm genodermatozlara
bak›ld›¤›nda oldukça zengin bir say› olarak de¤erlendirilebilir.
Çal›flmam›zda ilk 5 s›radaki genodermatozlar ele al›nd›¤›nda
co¤rafik bölge incelemelerine göre en çok genodermatoz Gü-
neydo¤u Anadolu bölgesinde olup, onu ‹ç Anadolu ve Karade-
niz bölgeleri izlemektedir. Marmara ve Ege bölgelerinde ise
genodermatozlar›n görülme s›kl›¤› di¤er bölgelere oranla yar›
yar›ya daha azd›r. ‹ktiyoziform dermatozlar Güneydo¤u Ana-
dolu bölgesinde en s›k görülürken, palmoplantar keratodermi-
ler ‹ç Anadolu bölgesinde s›kt›r. Hastal›klar›n daha çok Güney-
do¤u Anadolu ve ‹ç Anadolu bölgelerinde ortaya ç›kmas› 

buradaki akraba evliliklerin daha s›k oldu¤unu düflündürmek-
tedir. Günümüzde ailelere yap›lan genetik dan›flmanl›k hiz-
metlerinin bu tür hastal›klar›n önlenmesinde önemli yeri ol-
maktad›r. Bu nedenle hastal›klar›n görülme s›kl›klar› ve görül-
dü¤ü yerler koruyucu hekimlik aç›s›ndan faydal› olacakt›r.
Genodermatozlu bir olguya ya da ailesine klinik genetik uz-
man› ve dermatolog birlikte genetik dan›flmanl›k yapmal›d›r.
Genetik dan›flmanl›¤›n temeli, hastal›¤›n oluflma risklerini he-
saplamak ve aileye aktarmakt›r. Risk hesaplan›r, di¤er aile bi-
reylerinin etkilenme yüzdeleri ortaya ç›kar›l›r ve % (yüzde)
ifade ile bildirilir. Genetik dan›flmanl›k, risk faktörlerini ortaya
koyar, mortalite ve morbiditeyi hesaplar, aileye gerekli bilgi-
leri verir9,10. Otozomal dominant, otozomal resesif, X'e ba¤l›
dominant ve resesif kal›t›m olmas›na ba¤l› olarak riskin hesap-
lanmas› farkl›l›klar göstermektedir9. Genodermatozlarda ge-
netik hastal›¤›n moleküler temelini ortaya ç›karan, hastal›kla-
r› bilim adamlar›n›n ve klinisyenlerin anlamas›n› sa¤layan in-
san genom projesi de oldukça yararl›d›r10.
Sonuç olarak günümüzde ailelere yap›lan genetik dan›flman-
l›k hizmetlerinin bu tür hastal›klar›n görülme oranlar›n› azal-
taca¤› düflünülürse bu ve benzeri epidemiyolojik çal›flmalar›n
genodermatozlar›n görülme oranlar› ve ülkemizde da¤›l›m›-
n›n tespiti aç›s›ndan yararl› olaca¤›na inan›yoruz. 
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Tablo 2. ‹lk 5 genodermatozun bölgesel da¤›l›m›

‹ç Güneydo¤u Anadolu
Anadolu Anadolu Karadeniz Akdeniz Do¤u Marmara Ege Toplam

‹ktiyoziform dermatozlar 58 84 61 43 48 14 21 329

Keratodermiler 57 31 45 26 32 28 26 245

Epidermolizis bülloza 26 44 24 24 26 16 15 175

Nörofibromatozis 25 15 15 13 17 3 9 97

Darier hastal›¤› 11 7 9 18 10 4 7 66

Toplam 177 181 154 124 133 65 78 912
(%19.4) (%19.9) (%16.9) (%13.6) (%14.6) (%7.1) (%8.5)
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