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, Özet 
Ulerythema ophryogenes, yüzde üıjiamatif keratolik 

papıılalarla belirlenen, nadiren noktasal göçük sikatriksler 
geliştirebilen ve çeşitli doğumsal anomalilerle ilişkili olabilen 
bir dermutozdıu: Doğumsal olarak tanımlanan kısa, oldukça 
kıvırcık saçları, regio femoris anterior, regio temporalis, regio 
zygomatica ve regio bııccalis'lerde eriteni ve follikulär papu-
laları ile "ulerythema ophryogenes" özellikleri gösteren, 32 
yaşındaki bir kadın olgu sunulmakta, dermatozıın deribi/im 
yazılımdaki yeri tartışılmaktadır. 

Anahtar Kelimeler: Ulerythema ophryogenes. 
Keratosis pilaris atrophicans faciei 

Summary 
Ulerythema ophryogenes is a dermatologic disorder with 

facial inflammatory keratotic papules which may result in pit­
ted depressed scars and can occur in association with other 
congenital anomalies. A 32-year-old woman, who shows char­
acteristics of "ulerythema ophryogenes", with congenital 
short, somewhat curly hair, eiythema and follicular papules on 
regio femoris anterior, regio temporalis, regio zvgomoiica and 
regio buccalis is presented and Its place in dermatologic liter­
ature is discussed. 
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Ulerythema ophryogenes (UO) , autozomal 
dominant kalıtıIdığı düşünülen, yüzde seboreik 
alanlarda yerleşen inflamatif' keratotik papıılalarla 
karakterize, seyrek olarak noktasal sikatriksler, 
atrofi ve kalıcı alopesiye neden olan bir klinik 
tablodur (1-3). 

1878'dc E R A S M U S W I L S O N ' u n "folliculitis 
rubra" adında bir sindrom tanımlamasından sonra, 
1889'da U N N A , eski Yunanca'da uhsikatriks, ery­
thema: kızarıklık anlamına gelen "ulerythema" ke-
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1-5 Ekim 1996 tarih/eri arasında Antalya 'da düzenlenen XVI. 
Ulusal Dermatoloji Kongresi 'tule yazısal bildiri olarak sunul­
muştur. 

limesini bu hastalık için önermiştir (4-6). Aynı yıl 
T A E N Z E R bu terimi kaş tutulumunu vurgulayıcı 
olarak "ulerythema ophryogenes" şeklinde tamam­
lamıştır. "Lichen pilaire" "xeroderma pilairc sym-
metrique de la face" "keratosis pilaris rubra atroph­
icans faciei" ( K P R A F ) "keratosis pilaris atrophi­
cans faciei" ( K P A F ) gibi çeşitli sinonimleri vardır 
(4,7). 

Bildir i len çeşitli ektodermal defektler, multipl 
kongenital anomaliler atopi ve mental rctardasyoıı 
beraberliği yanısıra (1,5), PIERIN1 ve arkadaşları, 
ulerythema ophryogenes'i, N O O N A N sindromu-
nun bir kutan belirteci olarak sunmuşlardır (8). 
1984'de N E I L D ve arkadaşları ise hastalığın "yün-
sü saç" ile birlikteliğini bildirmişlerdir (9). 

Olgumuz nadir görülen bu dermatozıın termi-
nolojisindeki değişikliğin vurgulanması açısından 
değerlendirilmiştir. 
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Dermatoloji Po l ik l in iğ i 'ne çocukluktan beri 
yüzünde kızarıkl ık, kabartı ve bir yıldır saç 
dökülmesi yakınması ile başvuran 32 yaşındaki 
kadın hastanın öyküsünden saçların doğumdan beri 
kıvırcık olduğu ve fazla uzamadığı, düzleştirme 
işlemini takiben dökülme başladığı ve son bir aydır 
hızlandığı öğrenilmiştir. 

Özgeçmiş inde , düzens iz mensturasyon ve 
buna yönelik hormon sağaltımı gördüğünü ifade 
eden hastada, kişisel ve ailesel atopi öyküsü tanım-
lanmamaktadır. Soygeçmişmde anne ve babasında 
akrabalık olmadığı, annesinin diabetik olduğu ve 
kardeşlerinde benzer yakınmaların olmadığı öğre­
nilmiştir. 

Sistem sorgu ve bakısında herhangi bir özellik 
bulunamayan hastanın deribilimsel bakısında, kısa, 
oldukça kıvırcık saçlar, bilateral regio tcınporal-
is ' lcr ve regio postauricularis'lcrde sikatrisyal o l ­
mayan alopesi alanları, yine bilateral olarak regio 
zygomatica'lar, regio buccalis'ler ve regio auricu-
laris'lerde critem ve 1-2 mm' l ik follikulär papıı-
lalar, kaşların dış kısımlarında alopesi ve 1-2 mm' ­
lik atrofi alanları (Şekil 1) ile regio femoris posteri­
or ve lateralis'lerde bilateral keratosis pilaris tespit 
edilmiştir. 

Ürogram, hemogram ve biyokimyasal in­
celemelerinde herhangi bir patolojik sonuç saptan­
mamıştır. Serum scrtıloplazmin, bakır ve çinko 
düzeyleri normal bulunmuştur. Regio temporalis 
sinistra'dan alman deri biyopsisi materyalinin 
histopatolojik incelemesinde (2741/96); yüzeyde 

Şekil 1. Regio t empora l ı sde alopesi ve kıvırcık saçlar, kaş dış 
k ıs ımlar ında alopesi. critem ve follikular papulalar. 

Şekil 2, Kıl fol l ikulusuııda gen i ş l eme , keratin lamelleri , rctel-
erde düzens iz ka l ın laşma ve gen i ş l eme ile dermisde m o n o n ü k -
Icer hücreler. 

hafif ortokeratoz, kıl folliktıllarmın infindubular 
bölgelerinde genişleme ve lümendc yoğun keratin 
lamelleri görülmüştür . Epidcrmistc retelerde 
düzensiz kalınlaşma ve rete uçlarında genişlemeler 
izlenmiş, yanısıra dermişte perivasküler alanda 
seyrek mononük lce r hücreler tespit edilmiştir . 
(Şekil 2) 

Tartışma 
Son yıllarda, birbirinden yerleşim bölgesi ve 

kutan gösteriler açısından bazı farklılıklar gösteren, 
başlangıç döneminde inflamatif keratotik papulalar 
ve sonra atrofi ile seyreden tablolar, aynı hastalığın 
değişik evreleri midir yoksa aynı s imptomlar ı 
sergileyen farklı has ta l ık lar mıdı r tar t ışması 
olagelmektedir. 

1983'de R A N D ve B A D E N , aynı patogenetik 
mekanizma ile gelişen, farklı fakat ilişkili dermato-
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zlar şeklinde tanımladıkları tabloları, 1973'de A L -
C H O R N E ve arkadaşları yaptıkları sınıflamada 
modifikasyonlar yaparak, "keratosis pilaris atrop­
hicans faciei" (KPAF) , "keratosis follicularis spinu­
losa decalvans" ( K F S D j , ve "atrophoderma vermi-
culatum" (AV) şeklinde sunmuşlardır (4). Daha 
sonraları yine R A N D ve A R N D T , inllamasyon 
derecesi, atrofi vc yerleşim yerleri farklılıklarına 
göre kalegorizc ettikleri dermatozlarm, muhteme­
len aynı proçesin farklı dönemleri olduğunu öne 
sürmüşlerdir; keratosis pilaris atrophicans faciei ve 
keratosis follicularis spinulosa decalvans'da sadece 
follikul tutulurken atrophoderma vcrmiculatum'da 
epidermis ve dermis de olaya katılarak son dönemi 
oluşturmaktadır (5). B A D E N vc B Y E R S ' a göre 
genetik ve klinik heterogenite gösterebilen bu 
hastalıkların hepsi "keratosis pilaris atrophicans" 
( K P A ) başlığı alt ında toplanmal ıd ı r la r (10). 
ÜRAN.IE ve arkadaşları; keratosis pilaris bugün bir 
hastal ıktan çok bir semptom olarak kabul 
edildiğine göre, atrofiye giden keratosis pılarisin de 
bir semptom olduğu görüşünü öne sürmektedirler. 
Bu bağlamda, keratosis pilaris atrophicans gösteren 
keratosis pilaris atrophicans faciei, keratosis folli­
cularis spinulosa decalvans, atrophoderma vermi-
culatum vc "folliculitis spinulosa decalvans") (FSD) 
dört farklı klinik antite olarak sunmaktadırlar (11). 

"Keratosis follicularis spinulosa dccalvans"da, 
diffüz keratosis pilaris ve baş saçlı derisinde sika-
trisyal alopesi oluşmaktadır . Diğer özell ikleri 
arasında esas olarak atopi, palmoplantar hiperkera-
toz, korncal anomaliler, vc daha seyrek olarak foto-
fobi, sağırl ık, fiziksel vc mental retardasyon, 
tckraıiayıcı infcksiyonlar, tırnak bozuklukları ve 
aminoasidüri sayılabilmcktcdir (4,11,12). A P P E L L 
ve arkadaşları birkaç olguda bu özelliklere ek 
olarak psoriyazis de bildirmişlerdir (13). Keratosis 
pilaris lczyonları yeni doğan veya erken çocukluk 
döneminde başlayıp ilk olarak burun ve yanaklar­
da,daha sonra ekstremiteler vc boyunda ortaya çık­
maktadırlar. Atrofi keratozıı izlemekte ve erken 
adolesan dönemde sikatrisyal alopesi gelişmektedir 
(12). Daha çok kabul gören görüş. X ' c bağlı resesif 
ve dominant geçtiği şeklindedir (11,14). X ' e bağlı 
kalıtımı dcstcklerccsinc en şiddetli belirtiler erkek­
lerde tespit edilmektedir (12). Muhtemelen auto-
zomal dominant geçişli, pustular elemanlar şek­
linde pubertede alevlenmelerle seyreden olgular 
O R A N J E vc arkadaşları tarafından "folliculitis 

spinulosa decalvans" başlığı alt ında değer­
lendirilmektedir (11). 

"Atrophoderma vernıiculatum"un klinik özel­
l ikler i arasında yanaklar, kulaklar ve alında 
ret iküler tarzda atrofi alanları bulunmaktadır . 
Birbir ler iyle birleşen atrofik noktalar, normal 
görünümlü nice deri uzantıları ile birbirlerinden 
ayrılmaktadırlar (4). AV, multipl anomaliler içeren 
s indromlaı ia birlikte olabilmektedir. B A R B E R 
tarafından "lichen spinulosus", epidermal kistler ve 
"folliculitis decalvans" ile kombine AV bi ld i ­
rilmiştir. K O O I J vc V E N T E R , mongolizm ve kon­
genital kalp aııomalileriylc birliktelik bildirirken; 
AV, autozomal dominant geçişli, milia, hipotrikoz, 
trikocpitclyoma, basalioma vc siyanozla karakte­
ri ze "Rombo sindrom"unun da bir komponenti 
olarak görülebilmektedir (5). A V ' n i n , autozomal 
resesif geçişli olduğu sanılmaktadır (11). 

"Ulerythema ophryogenes", son yıllarda daha 
çok kabul edilen adıyla "Keratosis pilaris atrophi­
cans facici"nin erken dönemler inde , kaşlarda 
eritendi follikulär papulalar bulunmakta ve ardın­
dan tutulan follikulalarda kıl kaybı oluşmaktadır. 
Yanaklar ve alma yayılan foll ikulär tutulum 
yanısıra, gövde ve ekstremitelerde de keratosis pi­
laris mevcuttur (4). Olgumuz, her iki kaş dış yan­
larda alopesi ve noktasal sikatriksler, bilateral zigo-
matik, bukkal, ve aurikular alanlarda eritem ve fol­
likulär papulalar vc yine bilateral femoral ön ve yan 
yüzlerde keratosis pilaris ile keratosis pilaris at­
rophicans faciei karakteristiklerini taşımaktadır. 
Keratosis pilaris atrophicans faciei nadiren 
"Kardiyo-fasyo-kutan sindrom'un bir komponenti 
olarak da karşımıza çıkabilmektedir (15). Bazı o l ­
gularda da, "Nooııan sindromu" ile birlikteliği 
bildirilmiştir (8,9). W A R D vc arkadaşları kardiyo-
fasyo-kutan sindromun, K P A F ve Noonan sindro­
mu birliktcliğiylc aynı antite olduğunu ileri sür­
müştür (16). Noonan sindromunda boy kısalığı, 
hipertclorizm, palpebral pitoz, orta derecede mental 
gerilik, iskelet malformasyonları , ektopik testis ve 
kardiak anomaliler bazen kıvırcık saçlar bulunmak­
tadır (9). N E I L D vc arkadaşları K P A F ile yünsü 
saçların beraberliğini ilk gözleyenlerdir. Yünsü 
saçlar bazı olgularda katarakt, normal vücut kıl 
miktarında azalma vc trichorrhexis nodosa gibi 
lokal kıl gövde anomalileriyle birlikte olabilmekte­
dir (9). 
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Keratosis pilaris atrophicans tac ici olguları 
follikulär hiperkeratoz gösteren birçok dermatozla 
ayırıcı tanıya girebilir. 1909'da M A C L E O D 
tarafından tanımlanan "Ichthyosis follicularis" bu 
dermatozlardan birisidir. Kscrozıs, yaygın noniıı-
flamatif dikensi follikulär uzantılar, alopesinin non-
sılwıtrisyal oluşu ve belirgin fotofobinin varlığı 
ayrımı sağlar (17) "Keratosis pilaris" adolesan çağ­
da sık gözlenen, genellikle birkaç ay ya da yıl 
içinde spontan gerileyen ve atrofi ile sonlanmayan 
bir tablodur (18,19). "Trıchostasis spinıılosa"da ise 
follikulär hiperkeratoz yüz, sırt vc gövde yerleşim­
lidir. Kaşıntılı olabilen bu hiperkeratotik papulalar 
büyüteçle incelendiğinde birden fazla vellus tarzın­
da kıl içeren follikulär ağızlar gözlenir (20). Ayrıca 
keratosis pilaris atrophicans facici olguları, düzen­
siz sınırlı, kırmızı kahverengi pigmentasyon vc 
tcleangiektczilcrin olmayışı ile "erythromelanosis 
follicularis facici et col l i" den farklı görünümdedir 

(21) . 

Keratosis pilaris atrophicans facici'de histopa-
tolojik incelemede, pilosebasc follikül, boynuzsu 
bir tıkaçla kaplıdır ve bu dilatasyona neden olmak­
tadır. Bu boynuzsu tıkaç, normal kıl gövdesi veya 
daha sıklıkla rııdimcntcr kıllar çevresinde konsen-
trik yerleşen boynuzsu lamellerden oluşmaktadır. 
Bulbus ve papillada hiçbir anormallik tespit edile­
mez (6,8) Zamanla sebase bez ve kıl follikulu 
atrofisiyle birlikte dermal fibrosis gelişir (22). U N -
N n , histolojik olarak üç gel iş im basamağı 
bildirmiştir: Bir inci evrede eritem izlenir; kollagen 
incelmiş vc follikül ağızlan dar vc keratin tıkaçla 
doludur. Dermiş le hücresel infiltrai vardır. 
Kcratotik papulaların izlendiği ikinci evrede, kıl 
follikulunda, merkezdeki kılı çevreleyen fıçı şek­
lindeki keratinositlcrin neden olduğu şiddetli 
hiperkeratoz vardır. Atrofi ile karakterizc üçüncü 
evrede dermişte, skleroz, atrofik kıl folhkullan ve 
kcratinosıtlcr izlenir (23). Bu dönemde yağ bez­
lerinin azalması L E V E R ' e göre patognomoniktir 
(22) . Olgumuz bu bağlamda, ikinci dönemden 
üçüncü döneme geçiş özelliklerini taşımaktadır. 
B A D E N ve arkadaşları, yoğun hiperkeratoz ne­
deniyle oluşan follikulär hasarın tek başına primer 
olay olamayacağını , bazı keratinosit bozukluk­
larının, sitokm salimim gibi bir seri olayı tctıklcy-
erek, hiperkeratoz ve inilamatif değişiklikleri or­
taya çıkardığını ileri sürmüşlerdir (10). 

B U R N E T T vc arkadaşları K P A F gösteren ol­
gularda serum A vitamini vc karoten düzeylerinde 
düşüklük tespit ederek, sistemik A vitamini 
sağaltımı uygulamışlar, fakat parenteral sağaltım 
ile aylarca A vitamini düzeyini normalin yedi kat 
üzerinde tutmalarına rağmen bile herhangi bir 
düzelme tespit edememişlerdir (1,8). L A Y T O N ve 
C U N L I F F E , 1 mg/kg/gün dozunda isotretinoin kul­
lanımının mevcut hastalığı tamamen ortadan 
kald ı rmadığı , fakat uzun süreli iy i l ik hali 
sağladığını gözlemlemişlerdir (24). N O V I C K ve 
arkadaşlar ı keratosis pilariste sürekli nem­
lendirerek, %2-%3 şahsilik asit ve %20 üre içeren 
kar ış ım ile iy i sonuçlar elde ettiklerini 
bildirmişlerdir (25). Şahsilik asit ve laktik asitli 
keratolitikler K P A ' d a lezyonlart tamamen ortadan 
kaldıramazlar, fakat daha düz bir deri yüzeyi hissi 
verebilirler. Tretinoin %0.1 krem tek başına erilcıni 
arttırırken, topikal bir kortikoidlc, günde bir veya 
ik i kez kul lanımda olumlu sonuçlar vermiştir . 
Tedavide denenen sistemik antibiyotiklerin, 
hastalık üzerine hiçbir olumlu etkisi olmadığı sonu­
cuna varılmıştır . Psoriyaziste, hnmunosupresif 
ajanlarla alınan iyi sonuçlar, belirgin inilamatif 
komponenti olan keratosis pilaris atrophicans form­
larında siklosporinin yararl ı o labi leceğini 
düşündürmekted i r (10). Çeşit l i keratinizasyon 
bozukluklarında etkisi araştırılan topikal kalsipotri-
olun, keratosis pilansdc olumlu yanıt oluştura-
madtğı gözlenmiş (26) ancak keratosis pilaris at-
rophicans'da etkisi araştırılmamıştır. 

Bu antıte ile i lgil i olarak dcribilım yazınında 
uzun bir dönem değişik tanımlamalar yapılmış ve 
terminolojik karmaşalar olmuştur. Hastalığın "ke­
ratosis pilaris atrophicans" tabloları arasındaki yeri­
ni belirleyici olma yönüyle , "ulerythema ophryo­
genes" yerine "keratosis pilaris atrophicans facici" 
terimi daha anlamlı gözükmektedir. 
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