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Eritrokeratodermia variabilis ilk kez 1925 y›l›nda Men-
des Da Costa taraf›ndan tan›mlanm›fl, oldukça nadir
görülen, otozomal dominant geçiflli bir keratinizasyon
bozuklu¤udur1. De¤iflken eritem ve hiperkeratotik
plaklardan oluflan iki komponenti bulunur2. Hastal›¤›n
iki farkl› bilefleninden birisi daha bask›n olabilir veya
bir bileflen bulunmayabilir3.
Hastal›¤›n karakteristik bulgular› olan de¤iflken erite-
matöz yamalar ve daha stabil karakterli hiperkerato-
tik plaklar ani ›s› de¤ifliklikleri, sürtünme, stres gibi
faktörlerle alevlenme gösterebilir4.
Poliklini¤imize baflvuran ve klinik ve histopatolojik
bulgularla eritrokeratodermia variabilis düflünülen ol-
gu nadir görülmesi nedeniyle sunulmufl ve bulgular li-
teratür eflli¤inde gözden geçirilmifltir.

Olgu

Yirmi üç yafl›nda erkek hasta, 2 yafl›ndayken bafllayan,
vücudunun de¤iflik yerlerinde ortaya ç›k›p kaybolan

k›zar›kl›klar ve dirseklerde kal›nlaflma flikayeti ile bafl-
vurdu. Özgeçmiflinde bir özellik saptanamayan olgu-
nun do¤umda sa¤l›kl› oldu¤u, soygeçmiflinde anne ve
baba ile birlikte 1. ve 2. derece akrabalar›nda da has-
tal›k bulgular› olmad›¤› ö¤renildi. 
Yap›lan dermatolojik muayenesinde sa¤ bacak poste-
riyorunda orta 1/3’lük alanda yerleflim gösteren, eri-
temli, keskin s›n›rl›, figüre flekilli, kenarlar› aktif gö-
rünümde, yama tarz›nda, yaklafl›k 6x3 cm boyutlar›n-
da iki adet lezyon ve her iki dirsekte simetrik yerleflim
ve boyutlarda (12x5 cm), keskin s›n›rl›, hiperkerato-
tik, sar›-kahverengi, oval flekilli plak lezyon görüldü
(Resim 1 ve 2). A¤›z mukozas›, saç ve t›rnaklar do¤al
görünümdeydi.
Tedavi öncesi yap›lan rutin biyokimya tetkikleri, he-
mogram de¤erleri ve idrar incelemesi normal s›n›rlar-
dayd›. VDRL ve TPHA tetkikleri negatif bulundu. Bacak
arkas›ndaki figüre flekilli lezyonun kenar›ndan al›nan
biopsi örne¤inin histopatolojik incelemesinde yüzeyde
birleflme e¤ilimi gösteren küçük odaklar halinde ol-
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Özet

Eritrokeratodermia variabilis (EKV) nadir rastlanan, otozomal dominant geçiflli bir genodermatozdur. Do¤umda ya da ha-
yat›n ilk y›llar›nda ortaya ç›kan, de¤iflken, figüre eritematöz yamalar ve kal›c› hiperkeratotik plaklarla karakterizedir. Bu bil-
diride klinik ve histopatolojik özellikleri ile EKV düflünülen 23 yafl›ndaki erkek olgu sunulmufl ve bulgular literatür eflli¤in-
de gözden geçirilmifltir. (Turkderm 2007; 41: 139-41)
Anahtar Kelimeler: Eritrokeratodermia variabilis 

Summary

Erythrokeratodermia variabilis is a rare genodermatosis inherited as an autosomal dominant trait and characterized by 
variable figurated erythematous patches and persistant hyperkeratotic plaques. Here we report clinical and histopatholo-
gical findings of a 23 years old male patient diagnosed as erythrokeratodermia variabilis and the relevant literature is
reviewed. (Turkderm 2007; 41: 139-41)
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dukça yayg›n parakeratoz, epidermiste hafif akantoz ve spon-
gioz, papiller dermiste hafif perivasküler lenfositik infiltras-
yon gözlendi (Resim 3). Hastaya bu bulgularla EKV tan›s› ko-
nularak, lezyonlara topikal %0.1'lik tretinoin krem baflland›.
‹lk kontrolde lezyonlar›n düzeldi¤i ancak gövde üst k›s›mla-
r›nda ve eski lezyonlar›n periferinde çok say›da yeni lezyon
ç›kt›¤› gözlenerek, 35mg/gün dozunda oral asitretin tedavisi-
ne geçildi (Resim 4). Bir ay sonraki kontrolde dirseklerdeki hi-
perkeratotik plaklarda düzelme ve eritemli yamalarda solma
gözlendi.

Tart›flma

Migratuar eritem ve hiperkeratotik plaklar›n bir arada görül-
dü¤ü EKV oldukça nadir görülen selim seyirli bir dermatoz-
dur3. Hastal›k yenido¤an ya da erken çocukluk döneminde or-
taya ç›kan, büyüklük, lokalizasyon ve flekilleri de¤iflebilen fi-
güre eritematöz yamalarla karakterizedir4. Hiperkeratotik
plaklar daha kal›c› karakterdedir ve normal deri üzerinde ya

da daha önceki eritematöz plaklar üzerinde yerleflebilir5. Eri-
tematöz lezyonlar ›s› ve emosyonel faktörler ile tetiklenirken,
hiperkeratotik plaklar kronik mekanik iritasyon ile provoke
olabilmektedir6. Palmoplantar keratodermi di¤er deri belirti-
lerine efllik edebilmektedir3.
EKV ilk kez 1925 y›l›nda Mendes Da Costa taraf›ndan bir an-
ne ve k›z›ndan oluflan iki olguda bildirilmifl ve önceden ya-
y›nlanm›fl farkl› iki olgu da incelenerek, hastal›¤›n özellikleri
ayr›nt›l› olarak tan›mlanm›flt›r7. EKV otozomal dominant ka-
l›t›m gösterir. Bununla birlikte yap›lan çal›flmalarda aile seri-
lerinin incelenmesi ile mütasyona ba¤l› olarak kal›t›m flekli-
nin de¤ifliklik gösterebilece¤i ve izole olgular›n görülebile-
ce¤i bildirilmifltir7. Olgumuz da, anne ve babada hastal›k bul-
gular›na rastlanmad›¤›ndan, izole olgu olarak de¤erlendiril-
mifltir. Ayr›ca son zamanlarda otozomal resesif geçifl göste-
ren iki aile bildirilmifltir8.

Resim 2. Her iki dirsekte gözlenen hiperkeratotik plaklar

Resim 1. Bacak posteriyorundaki figüre flekilli, yamasal,
eritematöz lezyonlar (sa¤daki lezyonda al›nan punch biop-
siye ba¤l› hemorajik krut görülüyor)
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Resim 4. Topikal retinoik asit tedavisi sonras›ndaki kontrolde
yeni ortaya ç›kan multipl eritematöz yamasal lezyonlar

Resim 3. Biyopside yüzeyde alternan karakterli parakeratoz
ve keratin tabakas›nda lameller desenli olmak üzere hafif
bir kal›nlaflma, epidermiste hafif akantoz, papiller dermiste
küçük çapl› damarlarda hafif ektazi ve perivasküler hafif bir
inflamatuvar infiltrasyon görülmekte (H.E x100)



1984 y›l›nda genetik anomalinin 1 numaral› kromozomun k›-
sa kolundaki Rh kan grubu gen lokuslar›na yak›n bir bölgede
oldu¤u saptanm›flt›r. Son zamanlarda genetik defektin beta 3
gap junction proteinini (konneksin 31) kodlayan gende mu-
tasyona ba¤l› oldu¤u belirlenmifltir10. Konneksinler hücreler
aras›nda küçük moleküller ve iyonlar›n h›zl› geçifline izin ve-
ren intersellüler gap junction’lar› oluflturan bir membran pro-
teinleri ailesidir. Konneksin 31 epidermal gap junction prote-
inlerinin bir komponentidir. Mutasyon sonucu oluflan anormal
proteinin EKV'nin morfolojik görünümünü nas›l oluflturdu¤u
kesin olarak bilinmemektedir. Bununla birlikte EKV olgular›-
n›n tümünün GJB3 mütasyonu göstermeyebilece¤i de bildiril-
mifltir11.
Lezyonlar›n histopatolojik incelemesinde bulgular nonspesi-
fiktir ve epidermiste de¤iflen derecelerde hiperkeratoz ve
akantoz ile birlikte dermiste hafif perivasküler lenfositik in-
filtrasyon görülür. Elektron mikroskopik incelemede ise hiper-
keratotik lezyonlarda granüler tabakada epidermal keratino-
zomlarda (Odland cisimcikleri) azalma ile birlikte, spinal taba-
ka hücrelerinde büyük miktarlarda tonofilament kümeleri
gözlenir12. Keratinozomlar, lipid yüklü organeller olarak epi-
dermisin matürasyonu s›ras›nda içeriklerini intersellüler aral›-
¤a boflaltmaktad›r. Klinik tablo bu yap›lar›n say›lar›n›n azal-
mas› ile k›smen aç›klanmaktad›r11. Retinoidler ile tedaviyi taki-
ben baz› otörler histolojik düzelme saptarken, baz›lar› de¤i-
fliklik gözlememifllerdir1, 13. Yap›lan çal›flmalarda retinoidler ye-
tersiz keratinozomlar› normale döndürürken14, ayn› zamanda
anormal sitokeratin ekspresyonu düzelmekte, ancak tonofila-
ment kümeleri de¤iflmeden kalmaktad›r1, 12.
Hastal›¤›n ay›r›c› tan›s›nda eritematöz ve hiperkeratotik kom-
ponenti olan genetik hastal›klar akla gelmelidir. Bu hastal›k-
lardan konjenital iktiyoziform eritroderma do¤umda kollodi-
yon bebek anamnezi olmas›, eritematöz komponent giderek
azal›rken skuam›n kronik gidifl göstermesi ile EKV'den ayr›la-
bilir. Palmoplantar keratodermi ve sikatrisiyel alopesi efllik
edebilir. Benzer lezyonlarla giden progresif simetrik eritroke-
ratodermada ise lezyonlar stabil olup, kenarlar› turuncu renk-
te, büyük co¤rafik flekilli plaklar gözlenir14. Klinik olarak ay›r›-
c› tan›ya giren eritrokeratolizis hiemalis mevsimsel olmas›, he-
def tarz›nda soyulmalar göstermesi ile tan›nabilir. Lorikrin ke-
ratodermada ise eritematöz-hiperkeratotik lezyonlar iktiyozis
vulgarisi and›ran jeneralize deskuamasyon üzerinde yerleflir.
Bunun d›fl›nda bal pete¤i görünümünde palmoplantar kera-
toderma ile pseudoainhum efllik eder11. KID (keratosis-ichti-
osis-deafness) sendromu, düflünülmesi gereken di¤er bir der-
matozdur. Stabil konjenital iktiyoziform erüpsiyon, hipotri-
koz, parsiyel anhidrozis, yüzün orta k›sm›n› tutan verrüköz
plaklar, skarl› alopesi, keratit ve nörosensoriyel sa¤›rl›k ay›rt
edici klinik özellikleridir15.
EKV tedavisinde retinoidlerin kullan›m› oldukça iyi yerleflmifl
olup, genodermatozlar içinde sistemik retinodlere en iyi ce-
vap verenlerden biridir12. Di¤er keratinizasyon bozukluklar›n-
da oldu¤u gibi hiperkeratotik komponentin tedaviye cevab›
eritematöz komponente göre daha iyidir16. Asitretin bu konu-
da ilk seçenektir ve genelde 35 mg/gün dozunda bafllanarak,
daha sonra 25-35 mg/gün olmak üzere idame dozuna geçilir.

Topikal retinoik asid (tretinoin) ve kortikosteroidler de semp-
tomatik düzelme sa¤lar. Ancak bir çok keratinizasyon bozuk-
lu¤unda oldu¤u gibi ilaç kesildi¤inde nüks oldukça s›kt›r3. Ol-
gumuzda da topikal tretinoin jel uygulanan lezyonlarda iyi-
leflme sa¤lanmakla birlikte, yeni lezyonlar›n ortaya ç›kmas›
nedeniyle 35 mg/gün dozunda sistemik asitretin tedavisine
geçildi ve hasta düzenli takibe al›nd›.
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