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S Ozet

Ulerythema ophryogenes, yiizde tirjiamatif  keratolik

papulalarla  belirlenen, nadiren  noktasal  gociik  sikatriksler
gelistirebilen ve ¢esitli  dogumsal anomalilerle  iliskili  olabilen
bir  dermutozdiu: Dogumsal  olarak tamimlanan  kisa, olduk¢a
kivircik  saglari,  regio femoris anterior, regio temporalis, regio
zygomatica ve regio buccalis'lerde eriteni  ve follikuldr papu-
lalari  ile  "ulerythema ophryogenes"” ézellikleri gosteren, — 32
yasindaki  bir kadin  olgu  sunulmakta, dermatozun  deribi/im

yazilmdaki  yeri tartistimaktadur.

Anahtar Kelimeler: Ulerythema ophryogenes.

Keratosis pilaris atrophicans faciei

T Klin Dermatoloji 1998, ,X:41-45

Ulerythema ophryogenes (UO), autozomal
dominant kalitildig:r diisiiniilen, ylizde seboreik
alanlarda yerlesen inflamatif' keratotik papiilalarla
karakterize, seyrek olarak noktasal sikatriksler,
atrofi ve kalic1 alopesiye neden olan bir klinik
tablodur (1-3).

1878'dc ERASMUS WILSON'un "folliculitis
rubra" adinda bir sindrom tanimlamasindan sonra,
1889'da UNN A, eski Yunanca'da uhsikatriks, ery-

thema: kizariklik anlamina gelen "ulerythema" ke-
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Summary.

Ulerythema ophryogenes is a dermatologic disorder with

Jfacial 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 andfollicular 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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limesini bu hastalik i¢in Onermistir (4-6). Ayni yil
TAENZER bu terimi kas tutulumunu vurgulayici
olarak "ulerythema ophryogenes" seklinde tamam-
lamistir. "Lichen pilaire" "xeroderma pilairc sym-
metrique de la face" "keratosis pilaris rubra atroph-
icans faciei" (KPRAF) "keratosis pilaris atrophi-
cans faciei" (KPAF) gibi ¢esitli sinonimleri vardir
4,7).

Bildirilen ¢esitli ektodermal defektler, multipl
kongenital anomaliler atopi ve mental rctardasyoi1
beraberligi yanisira (1,5), PIERIN1 ve arkadaslari,
ulerythema ophryogenes'i, NOONAN sindromu-
nun bir kutan belirteci olarak sunmuslardir (8).
1984'de NEILD ve arkadaslari1 ise hastaligin "yiin-
sii sa¢" ile birlikteligini bildirmislerdir (9).

Olgumuz nadir goriilen bu dermatoziin termi-
nolojisindeki degisikligin vurgulanmasi agisindan

degerlendirilmistir.
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Poliklinigi'ne  ¢ocukluktan  beri
yiiziinde kizariklik, kabarti ve bir yildir sag
dokiilmesi yakinmasi ile basvuran 32 yasindaki
kadin hastanin dykiisiinden saglarin dogumdan beri
kivircik oldugu ve fazla uzamadigi, dizlestirme
islemini takiben dokiilme basladigi ve son bir aydir

hizland1g1 6grenilmistir.

Ozgecmisinde, diizensiz mensturasyon ve
buna yodnelik hormon sagaltimi gordiigiini ifade
eden hastada, kisisel ve ailesel atopi 6ykiisii tanim-
lanmamaktadir. Soyge¢mismde anne ve babasinda
akrabalik olmadigi, annesinin diabetik oldugu ve
kardeslerinde benzer yakinmalarin olmadigi o6gre-
nilmistir.

Sistem sorgu ve bakisinda herhangi bir 6zellik
bulunamayan hastanin deribilimsel bakisinda, kisa,
oldukca kivircik sacglar, bilateral regio tcinporal-
is'ler ve regio postauricularis'lcrde sikatrisyal ol-
mayan alopesi alanlari, yine bilateral olarak regio
zygomatica'lar, regio buccalis'ler ve regio auricu-
laris'lerde critem ve 12 mm'lik follikuldr papu-
lalar, kaslarin dis kisimlarinda alopesi ve 12 mm'-
lik atrofi alanlar1 (Sekil 1) ile regio femoris posteri-
or ve lateralis'lerde bilateral keratosis pilaris tespit
edilmigtir.

Urogram, hemogram ve biyokimyasal in-
celemelerinde herhangi bir patolojik sonug¢ saptan-
mamistir. Serum scrtiloplazmin, bakir ve ¢inko
diizeyleri normal bulunmustur. Regio temporalis
sinistra'dan alman deri biyopsisi materyalinin

histopatolojik incelemesinde (2741/96); yiizeyde

Sekil 1. Regio temporalisde alopesi ve kivircik saglar, kas dis
kisimlarinda alopesi. critem ve follikular papulalar.
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Sekil 2, Kil follikulusuiida genisleme, keratin lamelleri, rctel-
erde diizensiz kalinlagsma ve genisleme ile dermisde mononiik-

Icer hiicreler.

hafif ortokeratoz, kil folliktillarmin infindubular
bolgelerinde genisleme ve limendc yogun keratin
lamelleri gorilmiistir. Epidcrmistc retelerde
diizensiz kalinlagsma ve rete uglarinda genislemeler
izlenmis, yanisira dermiste perivaskiiler alanda
seyrek mononiiklcer hiicreler tespit edilmistir.

(Sekil 2)

Tartisma

Son yillarda, birbirinden yerlesim bdolgesi ve
kutan gosteriler agisindan bazi farkliliklar gdsteren,
baslangic doneminde inflamatif keratotik papulalar
ve sonra atrofi ile seyreden tablolar, ayn1 hastaligin
degisik evreleri midir yoksa ayni simptomlari
hastaliklar midir

sergileyen farkli tartigmasi

olagelmektedir.

1983'de RAND ve BADEN, ayni patogenetik
mekanizma ile gelisen, farkli fakat iligkili dermato-

T Klin Dermaloloji IWS, ti
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zlar seklinde tanimladiklari tablolari, 1973'de AL-
CHORNE ve arkadaslar1 yaptiklar1 siniflamada
modifikasyonlar yaparak, "keratosis pilaris atrop-
hicans faciei" (KPAF), "keratosis follicularis spinu-
losa decalvans" (KFSDj, ve "atrophoderma vermi-
culatum" (AV) seklinde sunmuslardir (4). Daha
sonralart yine RAND ve ARNDT, inllamasyon
derecesi, atrofi vc yerlesim yerleri farkliliklarina
gore kalegorizc ettikleri dermatozlarm, muhteme-
len ayni1 progesin farkli donemleri oldugunu One
sirmiislerdir; keratosis pilaris atrophicans faciei ve
keratosis follicularis spinulosa decalvans'da sadece
follikul tutulurken atrophoderma vcrmiculatum'da
epidermis ve dermis de olaya katilarak son donemi
olusturmaktadir (5). BADEN vc BYERS'a gore
genetik  ve klinik heterogenite goOsterebilen bu
hastaliklarin hepsi "keratosis pilaris atrophicans"
(KPA)
URAN.IE ve arkadaslari; keratosis pilaris bugiin bir
hastaliktan ¢ok  bir kabul
edildigine gore, atrofiye giden keratosis pilarisin de

basligi altinda toplanmalidirlar (10).

semptom  olarak
bir semptom oldugu goriisiinii 6ne siirmektedirler.
Bu baglamda, keratosis pilaris atrophicans godsteren
keratosis pilaris atrophicans faciei, keratosis folli-
cularis spinulosa decalvans, atrophoderma vermi-
culatum vc "folliculitis spinulosa decalvans") (FSD)
dort farkli klinik antite olarak sunmaktadirlar (11).

"Keratosis follicularis spinulosa dccalvans"da,
diffiiz keratosis pilaris ve bas sagli derisinde sika-
trisyal alopesi olusmaktadir. Diger o6zellikleri
arasinda esas olarak atopi, palmoplantar hiperkera-
toz, korncal anomaliler, vc daha seyrek olarak foto-
fobi, sagirlik, fiziksel vc mental retardasyon,
tckraiiayici infcksiyonlar, tirnak bozukluklari ve
aminoasidiiri sayilabilmcktedir (4,11,12). APPELL
ve arkadaslar1 birka¢ olguda bu 0&zelliklere ek
olarak psoriyazis de bildirmislerdir (13). Keratosis
pilaris lczyonlart yeni dogan veya erken c¢ocukluk
doneminde baslayip ilk olarak burun ve yanaklar-
da,daha sonra ekstremiteler vc boyunda ortaya ¢ik-
maktadirlar. Atrofi keratozu izlemekte ve erken
adolesan donemde sikatrisyal alopesi gelismektedir
(12). Daha ¢ok kabul gdren goriis. X'c baglt resesif
ve dominant gectigi seklindedir (11,14). X'e bagh
kalitim1 dcstcklercesine en siddetli belirtiler erkek-
lerde tespit edilmektedir (12). Muhtemelen auto-
zomal dominant gecisli, pustular elemanlar sek-
linde pubertede alevlenmelerle seyreden olgular
ORANIJE vc arkadaglart tarafindan "folliculitis

Kl J Derinuul I'J'JH, s
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spinulosa decalvans" basligit altinda deger-

lendirilmektedir (11).

"Atrophoderma verniiculatum"un klinik &zel-
likleri

retikiiler tarzda atrofi

arasinda yanaklar, kulaklar ve alinda

alanlar1 bulunmaktadir.

Birbirleriyle birlesen atrofik noktalar, normal
goriiniimli nice deri uzantilar1 ile birbirlerinden
ayrilmaktadirlar (4). AV, multipl anomaliler igeren
sindromlaiia birlikte olabilmektedir. BARBER
tarafindan "lichen spinulosus", epidermal kistler ve
"folliculitis decalvans" ile kombine AV bildi-
rilmistir. KOOIJ ve VENTER, mongolizm ve kon-
genital kalp anomalileriyle birliktelik bildirirken;
AV, autozomal dominant gecisli, milia, hipotrikoz,
trikocpitclyoma, basalioma vc siyanozla karakte-
rize "Rombo sindrom"unun da bir komponenti
olarak goriilebilmektedir (5). AV'nin, autozomal

resesif gegisli oldugu sanilmaktadir (11).

"Ulerythema ophryogenes", son yillarda daha
¢ok kabul edilen adiyla "Keratosis pilaris atrophi-
cans facici"nin erken doénemlerinde, kaslarda
eritendi follikuldr papulalar bulunmakta ve ardin-
dan tutulan follikulalarda kil kaybi olusmaktadir.
Yanaklar ve alma yayilan follikuldr tutulum
yanisira, gdvde ve ekstremitelerde de keratosis pi-
laris mevcuttur (4). Olgumuz, her iki kas dis yan-
larda alopesi ve noktasal sikatriksler, bilateral zigo-
matik, bukkal, ve aurikular alanlarda eritem ve fol-
likuldr papulalar vc yine bilateral femoral 6n ve yan
yizlerde keratosis pilaris ile keratosis pilaris at-
karakteristiklerini  tasimaktadir.

rophicans faciei

Keratosis pilaris atrophicans faciei nadiren
"Kardiyo-fasyo-kutan sindrom'un bir komponenti
olarak da karsimiza ¢ikabilmektedir (15). Bazi ol-
gularda da, "Noouan sindromu" ile birlikteligi
bildirilmistir (8,9). WARD vc arkadaslart kardiyo-
fasyo-kutan sindromun, KPAF ve Noonan sindro-
mu birliktcligiylc ayni antite oldugunu ileri siir-
miistiir (16). Noonan sindromunda boy kisaligi,
hipertclorizm, palpebral pitoz, orta derecede mental
gerilik, iskelet malformasyonlari, ektopik testis ve
kardiak anomaliler bazen kivircik sag¢lar bulunmak-
tadir (9). NEILD vc arkadaslar1 KPAF ile yiinsi
saclarin beraberligini ilk gozleyenlerdir. Yiinsi
saglar bazi olgularda katarakt, normal viicut kil
miktarinda azalma vc trichorrhexis nodosa gibi
lokal kil govde anomalileriyle birlikte olabilmekte-

dir (9).
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Keratosis pilaris atrophicans tacici olgulari
follikuldr hiperkeratoz gdsteren bir¢ok dermatozla
1909'da MAC LEOD

tarafindan tanimlanan "Ichthyosis follicularis" bu

ayiriclt taniya girebilir.

dermatozlardan birisidir. Kscrozis, yaygin noniii-
flamatif dikensi follikuldr uzantilar, alopesinin non-
sil,itrisyal olusu ve belirgin fotofobinin varlig:
ayrimi saglar (17) "Keratosis pilaris" adolesan ¢ag-
da sik gozlenen, genellikle birkag ay ya da yil
icinde spontan gerileyen ve atrofi ile sonlanmayan
bir tablodur (18,19). "Trichostasis spiniilosa"da ise
follikuldr hiperkeratoz yiiz, sirt vc govde yerlesim-
lidir. Kasintili olabilen bu hiperkeratotik papulalar
biiyiitecle incelendiginde birden fazla vellus tarzin-
da kil iceren follikuldr agizlar gozlenir (20). Ayrica
keratosis pilaris atrophicans facici olgulari, diizen-
siz sinirli, kirmizi kahverengi pigmentasyon vc
tcleangiektczilcrin  olmayis1 ile "erythromelanosis
follicularis facici et colli" den farkli goériiniimdedir
@2n.

Keratosis pilaris atrophicans facici'de histopa-
tolojik incelemede, pilosebasc follikiil, boynuzsu
bir tikagla kaplidir ve bu dilatasyona neden olmak-
tadir. Bu boynuzsu tikag, normal kil goévdesi veya
daha siklikla riidimenter killar ¢evresinde konsen-
trik yerlesen boynuzsu lamellerden olusmaktadir.
Bulbus ve papillada hig¢bir anormallik tespit edile-
mez (6,8) Zamanla sebase bez ve kil follikulu
atrofisiyle birlikte dermal fibrosis gelisir (22). UN-
Nn, histolojik
bildirmistir: Birinci evrede eritem izlenir; kollagen

olarak 1i¢ gelisim basamagi
incelmis vc follikiill agizlan dar vc keratin tikagla

doludur. Dermigle hiicresel infiltrai vardir.
Kcratotik papulalarin izlendigi ikinci evrede, kil
follikulunda, merkezdeki kili ¢evreleyen fic1 sek-
lindeki siddetli

hiperkeratoz vardir. Atrofi ile karakterizc tiglincii

keratinositlerin neden oldugu
evrede dermiste, skleroz, atrofik kil folhkullan ve
kcratinositler izlenir (23). Bu donemde yag bez-
lerinin azalmast LEVER'e gore patognomoniktir
(22) . Olgumuz bu baglamda, ikinci donemden
iciinci doneme gecis Ozelliklerini tasimaktadir.
BADEN ve arkadaslari, yogun hiperkeratoz ne-
deniyle olusan follikuldar hasarin tek basina primer
olay olamayacagini, baz1 keratinosit bozukluk-
larinin, sitokm salimim gibi bir seri olay1 tctiklcy-
erek, hiperkeratoz ve inilamatif degisiklikleri or-

taya ¢ikardigini ileri siirmiiglerdir (10).
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BURNETT vc arkadaslari KPAF gosteren ol-
gularda serum A vitamini vc karoten diizeylerinde
disiiklik tespit ederek, sistemik A vitamini
sagaltimi uygulamiglar, fakat parenteral sagaltim
ile aylarca A vitamini diizeyini normalin yedi kat
iizerinde tutmalarina ragmen bile herhangi bir
diizelme tespit edememislerdir (1,8). LAYTON ve
CUNLIFFE, 1 mg/kg/giin dozunda isotretinoin kul-
tamamen ortadan
kaldirmadigi, fakat wuzun siireli iyilik hali
sagladigint gozlemlemislerdir (24). NOVICK ve
stirekli  nem-

laniminin mevcut hastalig:

arkadaslar1  keratosis  pilariste
lendirerek, %2-%3 sahsilik asit ve %20 {ire iceren
karisim  ile iyi  sonuglar elde ettiklerini
bildirmislerdir (25). Sahsilik asit ve laktik asitli
keratolitikler KPA'da lezyonlart tamamen ortadan
kaldiramazlar, fakat daha diiz bir deri yiizeyi hissi
verebilirler. Tretinoin %0.1 krem tek basina erilcini
arttirirken, topikal bir kortikoidlc, giinde bir veya
iki kez kullanimda olumlu sonuglar vermistir.
Tedavide

hastalik tizerine hig¢bir olumlu etkisi olmadigi sonu-

denenen sistemik antibiyotiklerin,
cuna varilmistir. Psoriyaziste, hnmunosupresif
ajanlarla alinan iyi sonuglar, belirgin inilamatif
komponenti olan keratosis pilaris atrophicans form-
larinda siklosporinin yararl olabilecegini
distindirmektedir (10). Cesitli

bozukluklarinda etkisi arastirilan topikal kalsipotri-

keratinizasyon

olun, keratosis pilansdc olumlu yanit olustura-
madtg1 gdzlenmis (26) ancak keratosis pilaris at-
rophicans'da etkisi arastirilmamistir.

Bu antite ile ilgili olarak dcribilim yazininda
uzun bir donem degisik tanimlamalar yapilmis ve
terminolojik karmasalar olmustur. Hastaligin "ke-
ratosis pilaris atrophicans" tablolar1 arasindaki yeri-
ni belirleyici olma yoOniiyle, "ulerythema ophryo-
genes" yerine "keratosis pilaris atrophicans facici"
terimi daha anlamli gdéziikkmektedir.
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