Turkiye Klinikleri ] Dermatol. 2019;29(3):128-30

I OLGU SUNUMU CASE REPORT

Yesim AKPINAR KARA?

aDeri ve Zlhrevi Hastaliklari Klinigi,
Ankara Liv Hospital,
Ankara, TURKIYE

Received: 15 Nov 2018

Received in revised form: 21 Jan 2019
Accepted: 24 Jan 2019

Available online: 06 Feb 2019

Correspondence:

Yesim AKPINAR KARA

Ankara Liv Hospital,

Deri ve Ziihrevi Hastaliklar Klinigi, Ankara,
TURKIYE/TURKEY
yesim_akpinar@yahoo.com

Copyright © 2019 by Ttrkiye Klinikleri

DOI: 10.5336/dermato.2018-63801

Eritromelanozis Folikiilaris Fasiyei’si Olan
Uc Kardes

Three Children with
Erythromelanosis Follicularis Faciei

OZET Eritromelanozis folikiilaris fasiyei (EFF), genellikle yanaklarda, genede ve nadir olarak alin
ve boyunda keskin sinirli eritem, hiperpigmentasyon ve folikiiler papiiller ile karakterize bir deri
hastaligidir. Otozomal resesif gecis gosterir ve etiyolojisi bilinmemektedir. Literatiirde, aile 6ykiisit
bildirilen hastalar olmakla beraber erken ¢ocukluk yas doneminde bagslayan ve tiim kardeslerde
mevcut olan EF bildirilmemistir. Bu ¢aligmada, 4, 5 ve 6 yaslarinda EFF’si olan, hastaligin tim kli-
nik bulgularini gosteren, erken baslangi¢ yas: olan iki kiz ve bir erkek kardesin, hastaligin gene-
tik gecisli oldugunun tanimlamas: sebebiyle sunulmas: amaglanmistir.

Anahtar Kelimeler: Eritromelanozis folikiilaris fasiyei; otozomal resesif; keratozis pilaris

ABSTRACT Erythromelanosis follicularis faciei (EFF) is a skin disease characterized by sharply
limited erythema, hyperpigmentation and follicular papules on the cheeks and chin and rarely on
the forehead and neck. It shows an autosomal recessive transition and its etiology is not known.
Although there are cases in which family history has been reported in the literature, there is no
report of EFF in the early childhood period and present in all siblings. We have reported two sis-
ters and a brother with early onset age, showing all clinical manifestations of the disease with
erythromelanosis follicularis at 4, 5, and 6 years of age, because of describing its genetic trait.

Keywords: Erythromelanosis follicularis faciei; autosomal recessive; keratosis pilaris

ritromelanozis folikiilaris fasiyei (EFF)’de, ytliziin belirli bolgelerinde

sinirh kalan eritem, hiperpigmentasyon ve folikiiler tikaclar hasta-

ligin {i¢ ana bulgusunu olusturmaktadir. ilk kez 1960 yilinda Kita-
mura tarafindan tanimlanmistir." Genellikle yanaklarda bilateral, eritemli
zeminde keratotik papiiller ile baglamakta, periaurikuler bolge ve ceneye
dogru yayilim gostermektedir. Lezyonlar nadiren boynun her iki yan
bolgesinde de goriilebilmektedir ki, bu durum da EF fasiyei et kolli ola-
rak adlandirilmaktadir.? Bazi1 arastirmacilar tarafindan keratozis rubra
pilaris’in varyanti olarak kabul edilir ve genellikle birlikte goriilmekte-
dirler.® Yiiz lezyonlarina kol ve kalca yerlesimli keratozis pilaris de eslik
edebilmektedir. Patogenezi tam olarak bilinmemekle birlikte, etkilenen
alanlarda vazodilatasyonla birlikte hiperpigmentasyon gorillmektedir.
Ozellikle giines ve sicak maruziyeti sonrasi yanaklarda yang: hissi ol-
maktadir. Histopatolojik incelemede; akantoz, hiperkeratoz ve epider-
mal pigmentasyon artisi goriilmektedir.

Bu ¢aligmada, EFF’si olan ii¢ olgunun sunulmasi amaglanmigtir.
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OLGU SUNUMU

Dort, 5 ve 6 yaslarindaki iki kiz ve bir erkek kar-
des, her iki yanakta kizariklik artis: sikayeti ile
klinigimize getirildi. Sikayetlerin tiim gocuk-
larda 2-2,5 yas civarinda bagladigini belirten
anne, ayni sikdyetlerin kendisinde de oldugunu
ve ¢ocuklugunda bagladigini belirtti. Dort yasin-
daki kardeste ayrica yanaklarda kaginti mevcuttu.
Aile sorgulamasinda babada benzer sikayet olma-
d1g1 6grenildi.

Dermatolojik muayenede; her ti¢ kardesin ya-
naklarinda simetrik yerlesimli eritem ve {izerinde
¢ok sayida beyaz renkte hiperkeratinize papiiller
goriildt (Resim 1). Her ii¢ kardesin kol ve bacakla-
rinin ekstansor bolgelerinde keratozis pilaris mev-
cuttu.

Her ¢ kardesin laboratuvar incelemesinde;
hemogram, karaciger ve bobrek fonksiyon testleri
normal olarak degerlendirildi. Klinik goriintimleri
ve aile oykiisiine dayanilarak olgulara EFF tanisi

konuldu. Tedavide giinliik topikal nemlendirici
krem baglanarak periyodik takibe alindu.

Olgudan bilgilendirilmis onam alinmustur.

TARTISMA

EFF’nin etiyopatogenezi tam olarak agiklanama-
mugtir, fakat otonom sinir sisteminin anormal fonk-
siyonu sonucu olusan damarlardaki dilatasyon,
genetik yatkinlik ve giinese maruziyet ile ilgili ol-
dugu diistiniilmektedir. Genellikle deride kasints,
kuruluk ve bazi hastalarda atopik dermatit hasta-
l1ga eslik etmektedir.*

Literatiirde bildirilen hastalar genellikle Asya
irkindandir. Jang ve ark.nin yaptig1 ¢calismada, or-
talama baslangic yas1 12 olarak bildirilmis, fakat
Sardana ve ark.nin ¢alismasi dahil bircok arastir-
mada hastaligin asemptomatik seyretmesi sebebiyle
hastalarin ¢ogunun baslangi¢ yasini hatirlamadik-
lar1 belirtilmistir.>®

EFF genellikle ge¢ cocukluk ¢aginda ve adole-
san donemde goriilmesine ragmen, bu yas grubu di-

RESIM 1: Her iki malar bélgede cok sayida beyaz renkte folikiiler papiiller ve simetrik eritem.
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sinda (erken ¢ocukluk donemi ve erigkin yas grubu
kadin) da hastalar bulunmaktadir.” Baglangic yas: en
erken bildirilen hastanin 2 yasinda, en geg hastanin
ise 46 yasinda oldugu saptanmistir. Erkeklerde ka-
dinlara gore iki kat daha fazla goriilmektedir.®

Ik kez 1993 yilinda Yanez ve ark., ailesel &y-
kiisii olan iki vaka sebebiyle hastaligin otozomal re-
sesif gecisli oldugunu bildirmislerdir.’ Ttzin ve
ark., kiz kardesi ve babasinda folikiiler papiiller
olan 17 yasindaki erkek hastay1 genetik gecis 6zel-
ligini vurgulayarak bildirmislerdir."” Ermertcan ve
ark., 16 ve 18 yaslarindaki EF fasiyei et kollisi olan
iki kardesi ve hastaligin genetik gecisli oldugunu
belirtmislerdir.!!

EFF genellikle yanaklarda bilateral tutulum ile
karakterize olmakla birlikte, unilateral tutulumlu
hastalar da bildirilmistir. Klinik bulgular1 erken
baslayan ve olgularimizda oldugu gibi eritemi be-
lirgin olanlarda ¢ocukluk ¢ag: atopik dermatiti ile
ayirici tanisinin yapilmasi gerekmektedir. EFF'de
eritemli plaklarla birlikte folikiiler papiillerin ol-
mast ve nadir kaginti, atopik dermatitten ayriminda
o6nemlidir. Ayiric1 tanida, uleritema ofriyogenez-
den kas ve sacta atrofi ve alopesi olmamasi; atrofo-
bu hastalikta
yanaklarda atrofik ¢ukurlar olmas ile ayrilmakta-

derma vermikiilatumdan da
dir. Poikiloderma Civatte ise daha ¢ok erigkin yas-
taki kadinlarda sik goriilen, boynun her iki yan
bolimiinde hipo-hiperpigmentasyon ve telenji-
yektazi ile seyreden bir deri hastalifidir.'?

Tedavide topikal yagli olmayan hidrofilik
emolyentler ve topikal retinoid ile salisilik asit ige-
ren kremler kullanilabilmektedir. Sistemik retinoid
(0,1-1 mg/kg/giin) tedavisi ile az sayida sinirh yanit
alinan hastalar bildirilmistir.”® Eritemin yogun ol-
dugu lezyonlarda “pulse dye” lazer ile tedaviye
yanit alinan hastalar bulunmaktadar.'

Literatiirde, ailevi gegisli sinirli sayida vaka
bildirilmistir. Bu ¢aligmada, ayni ailede goriilmesi
ile EFF’'nin genetik gecisli oldugunu kanitlayan,
erken ¢ocukluk yas doneminde baglayan ve ayni
zamanda keratozis pilarisin eglik etmesi sebebiyle
ii¢ kardes olgunun sunulmasi amaglanmistir.

Finansal Kaynak

Bu calisma sirasinda, yapilan arastirma konusu ile ilgili dogru-
dan baglantis1 bulunan herhangi bir ila¢ firmasindan, tibbi alet,
gerec ve malzeme saglayan ve/veya iireten bir firma veya her-
hangi bir ticari firmadan, ¢calismanin degerlendirme siirecinde,
calisma ile ilgili verilecek karar1 olumsuz etkileyebilecek maddi

ve/veya manevi herhangi bir destek alinmamistir.

Cikar Catigmasi

Bu ¢alisma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin
¢ikar catismasi potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite
tiyeligi veya tiyeleri ile iliskisi, danismanlik, bilirkisilik, her-
hangi bir firmada ¢alisma durumu, hissedarlik ve benzer du-

rumlar1 yoktur.

Yazar Katkilar:

Bu ¢alisma tamamen yazarin kendi eseri olup baska hicbir yazar

katkis1 alinmamugtir.
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