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Zusammenfassung

Keratosis palmoplantaris (KPP)
varians und KPP punctata werden

bisher als unterschiedliche For-

men der kongenitalen Palmoplan-
 tarkeratosen aufgefafit. Die Kera-
~ tosis punctata der Palmarfurchen,
durch stecknadelkopfgrofe Hy-
perkeratosen innerhalb der pal-
maren Falten charakterisiert, ist
als eigenstindige Erscheinungs-
form einer KPP punctata be-
schrieben worden. Wir berichten
iiber einen 3ljidhrigen Mann mit
sowohl inselformigen als auch
erbsengrofien Hyperkeratosen an
den Fuflsohlen sowie stecknadel-
‘kopfgrofien Hyperkeratosen - in
den Palmarfurchen. Auferund der
Koexistenz dieser kongenitalen
Hautverdnderungen kann man
sich die Frage stellen, ob KPP va-
rians und KPP punctata wirklich
eigenstindige Entititen sind oder
variable Manifestationen ein und
desselben Gendefekts darstellen.

Schlusselworter

Palmoplantarkeratose Typ Wach-
~ters — Keratosis palmoplantaris
punctata — Klassifikation der Pal-
“moplantarkeratosen
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Keratosis palmoplantaris
varians et punctata

Klinische Variabilitat eines einzigen genetischen Defektes?

Georges P.H. Lucker und Peter M. Steijlen

Dermatologische Klinik (Direktor: Prof. Dr. PCM van de Kerkhof),
Universitdtsspital, Nijmegen, Niederlande

Verhornungsstérungen der Handteller
und Fulisohlen stellen ein dermatolo-
gisches Leitsymptom {fiir zahlreiche
erbliche und nichterbliche Krank-
heitsbilder dar. Aufgrund morpholo-
gischer, histologischer und geneti-
scher Kriterien konnen die heredité-
ren Palmoplantarkeratosen 1im enge-
ren Sinne klassifiziert werden, wobel
gesetzmiibig auftretende assoziierte
Symptome fiir eine weitere Differen-
zierung herangezogen werden [5]. In-
selformige  Palmoplantarkeratosen
ohne assoziierte Symptome werden
als ,Keratosis palmoplantaris va-
rians” bezeichnet, wobei jedoch auch
strerffenféormige Formen einbezogen
werden [6]. Histologisch 4Bt sich
hiervon die klinisch dhnliche Kerato-
1S palmoplantaris nummularis unter-
scheiden, da diese durch eine epider-
molytische Hyperkeratose gekenn-
zerchnet st {7]. Punkiformige Palmo-
plantarkeratosen ohne assoziierte
Symptome werden in Keratosis pal-
moplantaris punctata [2], Akrokera-
toelastoidose [3] und fokale akrale
Hyperkeratose (1] unterteilt. Die Ke-
ratosis punctata der Palmarfurchen
(8], als Variante der Keratosis palmo-
plantaris punctata beschrieben, ist
durch kleine Hyperkeratosen in den
Palmarfurchen charakterisiert.
Berichtet  wird {iber einen
3 1jdhrigen Patienten, der sich mit in-
sel- und punktférmigen Hyperkerato-
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sen an den Fullsohlen und vereinzel-
ten punktformigen Hyperkeratosen in
den Beugefalten der Handfléichen vor-
stellte. Ein Zusammentreffen dieser
bisher als eigenstindig geltenden En-
titdten ist, soweit uns bekannt, bislang
noch nicht beschrieben worden.

Fallbericht

Fin 31jidhriger Mann stellte sich mit
schmerzhaften, symmetrischen Hyperkera-
tosen an den Fullsohlen vor, Bei der klini-
schen Untersuchung wurden sowohl insel-
formige als auch erbsgrole Hyperkeratosen
an beiden Fullsohlen beobachtet (Abb, 1).
Stecknadelkoptgrofle hyperkeratotische Pa-
peln waren in den Beugefalten der Handfl4-
chen lokalisiert (Abb, 2). Assoziierte Sym-
ptome fehlten.

Die Hyperkeratosen hatten sich erstma-
lig im Alter von 14 Jahren entwickelt. Nach
Exzision einiger Hyperkeratosen an den
Fulisohlen zum Zwecke der Schmerzlinde-
rung traten innerhalb von 3 Wochen Rezidive
auf. Bei der Mutter des Patienten bestanden
dhnliche Hautverinderungen.

Die histologische Untersuchung einer
Biopsie von der Fullsohle ergab eine ausge-
priagte Hyperkeratose mit Parakeratose und
Akanthose. Es bestand keine epidermolyti-
sche Hyperkeratose. Die himatologischen
LLaborbefunde waren normal.

Eine Therapie mit 30%iger Salizylvaseli-
ne fiihrte zu einer Linderung der Hyperkera-
tosen.

Besprechung

Die groBe klinisch-morphologische
Vielfalt der hereditdren Palmoplan-
tarkeratosen, die uneinheitliche No-
menklatur und die Vielzahl kasu-



of a single genetic defect?
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Summary

Palmoplantar keratodermia (PPK)
varians and PPK punctata are con-
sidered different entities within the
group of hereditary palmoplantar
keratodermas. Keratosis punctata of
the palmar creases constitutes a lo-
calized form of keratodermia palmo-
plantaris punctata, We describe a
31-year-old man exhibiting both
nummular and papular keratoses on
the soles, as well as small punctate
keratoses confined to the palmar
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Keratosis palmoplantaris varians et punctata. Clinical variability

creases. In view of the co-occur-
rence of these two types of PPK, the
question arises whether keratosis
palimoplantaris of the varians and
the punctate type represent distinct
entities or represent variable mani-
festations of the same gene defect.

Key words

Palmoplantar keratodermia of the
Wachters type — Keratosis palmo-
plantaris punctata — Classification
of palmoplantar keratoderma
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Abb. 1. Grofl¢ inseiférmige und erbsengrofle
Hyperkeratosen an den FuBsohlen. Zustand

nach zweiwdchiger keratolytischer Behand-
lung

istischer Mitteilungen erschweren die
Klassifikation. In den letzten Jahr-
zehnten sind nicht nur neue Typen be-
schrieben, sondern auch zuvor als ei-
genstindlg geltende Typen zusam-
mengefiigt worden. So hat Kiister
nachgewiesen, dafl die Keratosis
palmoplantaris diffusa (Unna-Thost)
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Ahb. 2. S
sen in den Palmarfurchen

histologisch durch epidermolytische
Hyperkeratose charakterisiert und mit
der Keratosis palmoplantaris cum de-
generatione granulosa (Vorner) of-
fenbaridentisch ist [4]. Wachters’ Un-
tersuchungen haben ergeben, dafl die
Keratosis palmoplantaris linearis-
striata (Briinauer-Fuhs) und die Kera-

tosis palmoplantaris areata (Siemens)
unterschiedliche Manifestationen ein
und derselben Genodermatose dar-
stellen und somit keine eigenstindi-
gen Krankheitsbilder sind [6].
Aufgrund wunserer Kkasuistischen
Mitteilung stellt sich die Frage, ob
KPP punctata und KPP varians eigen-
stindige Entitdten sind. In diesem Fall
wiirde unser Patient an zwei verschie-
denen Genodermatosen leiden, Walir-
scheinlicher ist aber, daf} es sich um
einen einzigen Genotyp mit variabler
phinotypischer Ausprigung handelt.
Man kOnnte annehmen, dafi die
KPP punctata und die KPP varians
wahrschemnlich keine unabhingigen
Krankheitsbilder, sondern variable
klinische Erscheinungsformen einer
einzigen Genodermatose darstellen.
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