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OZET

Mal de Meleda otozomal resesif gecisli, ©zel bir
palmoplantar keratoderma cesididir. Burada, Mal
de Meleda tanist almis bir hastada, hastaligin
komplikasyonu olarak ortaya c¢iktigr dustintilen
osteomyelit gelisimi bildirilmektedir. Oniki yasinda
kiz cocugu sol dirsekte kizariklik ve sisme sikayeti
ile basvurdu. Fizik muayenesinde; dirsekte eritem,
odem, lokal sicaklik artist ve hareket kisithlhig
disinda avug iclerinin ve ayak tabanlanm kaplayan
belirgin, sarimsi-beyaz renkte hiperkeratoz, maserasyon,
yer yer fisstirler ve bu bolgelerde canli kirmizi
erode alanlar gortldi. Dirsek bolgesine yapilan

aspirasyon sonrast pliy gelmesi tzerine, hasta
subakut osteomyelit tanisiyla cerrahi olarak tedavi
edildi. Palmoplanter keratodermali olgularda kalin
ve hiperhidrozun etkisiyle masere durumdaki keratin
tabakast dermatofit infeksiyonlar1 i¢in uygun bir
ortam olusturur, ancak bu olgularda sekonder
bakteriyel infeksiyonlar bildirilmemistir. Bu olguda
avug icindeki keratodermanin yaratugn fisstirler ve
erode alanlarm bakteri icin giris kapist olusturdugu
ve lokal bakteriyel inokiilasyonla osteomyelit gelistigi
dustintlmektedir

e Anahtar Kelimeler: Mal de Meleda, osteomyelit,
komplikasyon. Nobel Med 2007; 3(2): 23-26
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ABSTRACT

OSTEOMYELITIS; AN UNUSUAL COMPLICATION
OF MAL DE MELEDA

Mal de Meleda is an autosomal recessively inherited,
special type of palmoplantar keratoderma. In this
report, we present a Mal de Meleda patient who
had an osteomyelitis which was thought to be a
complication of the disease. Twelve-year-old girl was
brought to our out-patient clinics with the complaint
of hyperemia and swelling in her left elbow. In her
physical examination; there was an edema, increased
local heat, hyperemia and motion tenderness in elbow
and proximal forearm. In both palmar and plantar

areas, there was a diffuse yellowish-white hyperkeratosis,
maceration, patchy fissures and red eroded areas.
Deep aspiration to the elbow revealed purulent material
and patient was treated surgically with the diagnosis
of subacute osteomyelitis. Thick and commonly macerated
keratin layer due to hyperhydrosis is a suitable place
for dermatophytic infections in Mal de Meleda.
However, secondary bactetial infections are not reported.
In our case, we considered the lesions, fissures and
eroded skin, is a gate for bacterial inoculation to
the deep tissue resulting with osteomyelitis.

e Key Words: Mal de Meleda, osteomyelitis, complication.
Nobel Med 2007; 3(2): 23-26

GIRIS

Mal de Meleda otozomal resesif gecis gosteren, ozel
bir palmoplantar keratoderma tipidir. lk olarak
Adriyatik Denizi kiyisindaki kagciik bir ada halkinda
gortlmiis, daha sonra tilkemiz dahil dinyanin pek
cok tlkesinden olgular bildirilmistir.! Burada, Mal
de Meleda tipi kalitsal palmoplanter keratoderma
tamist konmus bir hastada, hastahgin bir komplikas-
yonu olarak ortaya ciktigi diistiniilen osteomyelit
gelisimi bildirilmektedir.

OLGU

On iki yasinda kiz ¢cocugu 10 gtndiir sol dirsek
bolgesinde kizariklik ve sislik yakinmasiyla Cocuk
Hastaliklar1 poliklinigimize getirildi. Yumusak doku
enfeksiyonu distintilen hasta yatirilarak parenteral
antibiyoterapi (1. kusak sefalosporin) baslandi. Hastada

Tablo. Ailenin soyagaci semasi. Kirmizi ile isaretli bireyler hastaligi ta-
slyan bireyleri gostermektedir. Otozomal resesif gegis goriiliyor.

3 yasindan beri avug ici ve ayak tabanlarinda
kalinlasma ve catlaklar bulundugu 6grenildi. Anne
ve babasi teyze cocuklart olan hastanin teyzesinin
6 yasindaki oglunda da avuclar ve tabanlarda, daha
hafif olmakla birlikte, benzer deri lezyonlart oldugu
gorildt. Muayenesi yapilan annenin avuclar ve
ayaklarinda lezyon saptanmadi. Baba, kiz kardes ve
diger akrabalarda da deri hastaligi tanimlanmadi.
Ailenin soyagact semast cikarildi (Tablo).

Hastanin genel saglik durumunun iyi oldugu, sik en-
feksiyon hastalign gecirme 6ykistntn olmadigi, deri
hastaligi nedeniyle aralikli yerel tedaviler gordugi
ogrenildi. Dirsek bolgesine gelen bir travma, dusme,
yabanct cisim batmasi, bocek 1sirngi ve benzeri en-
feksiyon icin giris kapist olabilecek bir durum tamm-
lanmadi.

Fizik muayenede sol dirsek eklemi bolgesinden
onkola uzanan deride belirgin eritem, 6dem, lokal

Resim 1. Hastanin el ve ayak tabanlarinin tamamini kaplayan

hiperkeratoz, yer yer fisstirler ve erode cilt alanlari gériliiyor.

NOBEL

MEebDIcuS

NOBEL MEDICUS 08 | CILT: 3, SAYI: 2

24



1s1 artist, hareket kisitliligy, agr ve hassasiyet saptandi.
Dirsek cevresinde ve kolun diger alanlarinda herhangi
bir baska deri lezyonu mevcut degildi. Avug iclerinin
ve ayak tabanlarinin tamamini kaplayacak sekilde
belirgin, sarimsi-beyaz renkte hiperkeratoz, maseras-
yon, yer yer fissiirler ve bu bolgelerde canh kirmizi
erode alanlar gortldt (Resim 1).

El sirtlarinda bazi metakarpofalangeal eklemlerin
tizerlerinde kallus benzeri, diiz yiizeyli, hiperkera-
totik, yaklastk 0,5cm caph paptiller saptandi. Diger
deri alanlar, mukozalar, disler ve tirnaklar normal
bulundu. Tam kan saymmi, biyokimyasal tetkikler nor-
mal bulundu. Eritrosit sedimentasyon degeri (ESR)
52mm/s, CRP 0,594mg/dl olarak bulundu. Dirsek
bolgesi grafisinde ulna proksimal metafizinde ve
radius metafizi ve 1/3 orta diafizi boyunca osteolitik
alanlar saptandi (Resim 2).

Resim 2. Dirsek AP/ Lat. direkt grafisinde osteolitik alanlar gériiliyor.

Ortopedi ve Travmatoloji Klinigi tarafindan ¢nkol
proksimal bolgeye yapilan derin aspirasyon sonrast
boza kivaminda ptiy gelmesi tizerine, hasta subakut
osteomyelit tamisiyla ameliyata alindi. Alinan piy
ornegl mikrobiyolojik incelemeye gonderildi. Ameliyat
sirasinda radius ve ulna proksimaline drenaj ve her
iki kemige fenestrasyon uygulandi. Bol yikamay1
takiben, ameliyat sona erdirildi. Ameliyat sirasinda
bosaltilan pty 6rnekleri mikrobiyolojik incelemeye
gonderildi. Hastaya ameliyat oncesi baslanan paren-
teral 1. kusak sefalosporin tedavisine devam edildi.
Hastanin yapilan tetkiklerinde serum immtinglobu-
lin diizeyleri, PPD testi normal smurlardaydi. Deri
kazintilarinin direkt mikolojik tetkikinde hifa ve
spor yapilarina rastlanmadi. Avug icinden yapilan
deri biyopsisinde hiperkeratoz ve hipergrantloz bu-
lundu. Ameliyat 6ncesi ve ameliyat sirasinda alinan
aspirasyon sivisinin kilttirtinde tireme olmadi. Hasta
post-op 2. giintinde oral Cefuroxim (2. kusak sefalo-

sporin) baslanarak taburcu edildi. Tedaviye 20 giin
stireyle devam edildi. Post-op 4. ay kontrolilnde ESR
8 mm/sa, CRP negatif bulundu. Dirsek hareketleri
agrisiz ve tam olarak yapilabiliyordu.

TARTISMA

Mal de Meleda yasamin ilk aylarinda palmoplanter
eritem ile baslar ve yavasca bu bolgedeki derinin
difftiz kalinlasmasiyla keratodermaya dogru ilerler.
Lezyonlarin transgrediens ozelligi, yani avuclar ve
tabanlardan, el ve ayaklarin dorsal ytizeylerine dogru
ilerlemesi karakteristiktir. Bazi hastalarda diz ve
dirseklerde psoriazise benzeyen hiperkeratotik sku-
amh plaklar da gortliir. Histopatolojik incelemede
epidermolizin gériilmemesi, lezyonlarin bir diger
palmoplanter keratoderma tipi olan epidermolitik
hiperkeratozdan ayrimini saglar. Hastaligin otozo-
mal resesif kaliim ornegi gostermesi de tanida
yardimeidir. Otozomal resesif gecisli bir diger palmo-
planter keratoderma olan Papillon-Lefevre sendromun-
da, gecici ve kalict dis kaybina neden olan ciddi
periodontit hastaligin cok énemli ve mutlaka bulun-
masi gereken bir bilesenidir.? Olgumuz otozomal
resesif gecisle uyumlu aile oykisii, lezyonlarin trans-
grediens karakteri, dis ve diseti patolojisinin bulun-
mamasl ve histopatolojik ozellikleriyle Mal de Meleda
tamst almustir.

Palmoplanter keratodermal olgularda kalin ve cogun-
lukla mevcut hiperhidrozun etkisiyle masere durumdaki
keratin tabakasi dermatofit infeksiyonlan icin uygun
bir ortam olusturur. Ozellikle diffiiz keratodermal
olgulann biiytik bir kisminda, en ¢ok Trichopyton
rubrum'a bagli kronik dermatofitoz mevcuttur.3#
Bununla birlikte, bu olgularda derin mikozlar gibi
dermatofit disi mikotik infeksiyonlar veya sekon-
der bakteriyel infeksiyonlar bildirilmemistir. Ancak,
Papillon-Lefevre sendromunda, nétrofil fonksiyon-
lariyla ilgili defektler sonucu, deride ve diger organ
ve dokularda cesitli bakteriyel infeksiyonlarin sikli-
ginda artma oldugu bilinmektedir. Bu hastalarda
gortilen siddetli periodontitte de bu immiinolojik
patolojilerin rol oynadig bildirilmektedir.> Bugtine
dek, Papillon-Lefevre sendromu disindaki palmoplan-
ter keratodermall olgularda infeksiyon riskinde artma
ve immiin defektlerden s6z edilmemistir. Olgumuzda
da sik infeksiyoz hastalik gecirme oykust bulunma-
mast nedeniyle, altta yatan bir immiin yetmezlik
bulunmast olasiigr dustikttr. Hastanin rutin hematolo-
jik ve biyokimyasal tetkiklerinde de buna yonelik
bir bulguya rastlanmamustir. Cocuklar ve adolesanlar-
da osteomyelit gelisiminde rol oynayan en ¢nemli
faktor bakteriyemidir. Ancak lokalize travma veya
cilt butinligintin bozuldugu durumlarda da bakteriyel
inoktilasyon yoluyla osteomyelit gelisebilmektedir.®
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Olgumuzda bakteriyemi yoluyla osteomyelit gelisimi-
ni destekleyecek 6ykii ve veriler elde edilememistir.
Aspirasyon oOrneklerinde tireme olmamasi, ¢rneklerin
alinmasinda once yumusak doku enfeksiyonu du-
stintilerek baslanan ampirik antibiyoterapiye baglh
oldugu dustnildi. Bu nedenle avug icindeki kerato-
dermanin yaratug) fisstirler ve erode alanlarin bakteri
icin giris kapist olusturdugu lokal bakteriyel inoku-
lasyonla osteomyelite neden oldugu diistiniilmektedir.

SONUC

Literattirde, komplikasyon olarak osteomyelitin gelis-
tigi bir palmoplanter keratoderma olgusuna rastlanma-
mustir. Olgumuz Mal de Meleda tipi palmoplanter
keratoderma olgularinda sadece lokal dermatofit
infeksiyonlart degil, osteomyelit gibi genel saghig:
tehdit edebilecek deri dist enfeksiyonlarnn da gelise-
bilecegine isaret etmektedir.
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