
a pü ler lez yon lu at ri şi (PLA) ol duk ça na dir gö rü len ve oto zo mal re se-
sif ola rak ka lı tı lan bir has ta lık ola rak 1950 yı lın da ta rif edil miş tir.1

Kli nik ola rak nor mal saç ile do ğan has ta lar da kı sa sü re de saç, kaş ve
kir pik le rin ta ma men ve ge ri dö nü şüm süz kay bı gö rü lür. Ay rı ca tüm vü cut -
ta da ğı nık ola rak yer leş miş ke ra tin do lu kist ler den olu şan pa pü ler lez yon -
lar ge li şir.2,3 Bu ra da uzun sü re alo pe si are a ta ta nı sıy la te da vi gö ren PLA’ lı iki
ol gu su nul mak ta dır.

OL GU SU NU MU
Ol�gu�1

Dört ya şın da er kek ço cu ğu kli ni ği mi ze saç, kaş ve kir pik ler de dö kül me şi-
ka ye tiy le baş vur du. Ye ni do ğan dö ne min de nor mal saç, kaş ve kir pik le ri
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Papüler Lezyonlu Atrişi: İki Olgu Sunumu

ÖZET Papüler lezyonlu atrişi, tüm vücut kıllarını tutan konjenital atrişi ve çok sayıda papüler
lezyon ile karakterize, nadir, kalıtsal bir cilt hastalığıdır. Çoğu hastada doğumda saçlar normaldir
fakat bu saçlar ilk bir kaç ay içinde dökülür ve bir daha çıkmazlar. Hayatın ilk yıllarında, saçlı deri
ve vücutta, foliküler kistlerin neden olduğu papüler lezyonlar gelişir. Hastalığın etkili bir tedavisi
yoktur. Bu açıdan alopesi areata ile ayırıcı tanı yapılması önemlidir. Papüler lezyonlu atrişi
histopatolojik özellikleri ve papüler lezyonlarından dolayı alopesi areatadan farklılık gösterir.  Biz
bu yazıda uzun süre alopesi üniversalis tanısı ile takip ve tedavi edilen papüler lezyonlu atrişili iki
olgu sunuyoruz.

Anah tar Ke li me ler: Alopesi areata; HR protein

ABS TRACT Atrichia with papular lesions is a rare inherited skin disorder characterized by con-
genital atrichia of the whole body with numerous papular lesions. In most cases, the fetal scalp hair
is normal at birth, but this hair is shed within the first few months, after which no further growth
occurs. Papular lesions caused by follicular cyst on the scalp and other body sites occur at childhood.
There is no treatment for this disorder. For this reason, it is important that differential diagnosis be-
tween alopecia areata and this disorder. Because atrichia with papular lesions have different
histopathologic features and papular lesions, it differs from alopecia areata.  We report two patients
with atrichia with papular lesions were diagnosed and treated as alopecia universalis for a long time.
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OLGU SUNUMU   



olan has ta nın bu dö nem den iti ba ren saç ve  kir pik -
le ri nin dö kül me ye baş la dı ğı, ye di ay için de bu böl-
ge ler de ki kıl la rın ta ma men dö kül dü ğü ve bir da ha
hiç çık ma dı ğı öğ re nil di. Şika ye ti için ad la rı nı tam
ola rak ha tır la ma dık la rı bir çok to pi kal ve sis te mik
te da vi ler uy gu lan ma sı na rağ men ya nıt alı na ma -
mış tı. Öz geç mi şin de her han gi bir prob lem bu lun -
ma yan has ta nın her han gi bir sağ lık prob le mi
ol ma yan bir kız ve bir er kek kar de şi var dı. Ebe-
veyn le rin de ak ra ba ev li li ği yok tu. Ba ba an ne si nin
de iki ya şın da tüm vü cut kıl la rı nın dö kül dü ğü ve
bir çok te da vi al ma sı na rağ men bir da ha tek rar  çık-
ma dı ğı öğ re nil di. Sis te mik mu a ye ne si ve la bo ra tu -
ar bul gu la rı nor mal olan ol gu mu zun der ma to lo jik
mu a ye ne sin de saç, kaş ve kir pik yok lu ğu dı şın da
tır nak lar da lö ko ni şi ve tüm vü cut ta cilt ren gin de
yak la şık 3-5 mm ça pın da pa pül ler mev cut tu (Re -
sim 1). Ter le me ve diş ge li şi min de her han gi bir
prob lem sap tan ma dı. Ay rı ca oral mu ko za ve pal -
mo-plan tar böl ge le rin de de her han gi bir anor mal
bul gu yok tu. Saç lı de ri den ya pı lan bi yop si de or -
ta der mis te ek rin bez ler ve yağ bez le ri mev cut ol-
ma sı na rağ men kıl fo li kü lü iz len me di (Re sim 2).

Ol�gu�2

Dört ya şın da kız ço cu ğu kli ni ği mi ze saç, kaş ve kir-
pik yok lu ğu ile baş vur du. Doğ du ğun da hiç bir sağ-
lık prob le mi ol ma yan has ta nın do ğum dan üç ay
son ra saç la rı nın sey rek leş me ye baş la dı ğı ve hız la
saç, kir pik ve kaş la rı nın ta ma mı nın dö kül dü ğü öğ-
re nil di. Kli ni ği mi ze baş vu ru anı na ka dar to pi kal
ste ro id, sis te mik ste ro id ve çe şit li kat ran te da vi le ri

uy gu lan ma sı na rağ men hiç bir ya nıt alı na ma dı. Ai-
le sin de ben zer has ta lık hi ka ye si yok tu. Sis te mik
mu a ye ne si nor mal olan has ta mı zın der ma to lo jik
mu a ye ne sin de alo pe si üni ver sa li si mev cut tu. Ay rı -
ca saç lı de ri de, yüz de, kol lar da, ba cak lar da ve göv-
de de çok sa yı da cilt ren gin de yak la şık 3-5 mm
ça pın da pa pül ler var dı.  Ter le me ile iliş ki si şika ye ti
ol ma yan has ta mı zın diş ler, tır nak lar, oral mu ko za
ve pal mop lan tar böl ge le ri nor mal ya pı day dı. Saç lı
de ri den ya pı lan bi yop si de his to pa to lo jik ola rak epi-
der mis te hi per ke ra toz, ba zal hi per pig men tas yon,
kıl fo li kül üni te le rin de min ya tür gö rü nüm lü, kıl
içer me yen fo li kül ben ze ri ya pı lar iz len di.

TAR TIŞ MA

Fa re kıl sız lık ge nin in san ho mo lo ğun da ki anor mal-
lik ler kli nik ola rak kon je ni tal üni ver sal alo pe si ve
PLA’ ya ne den olur.1 Bu iki tab lo, alo pe si ge li şi min -
den son ra 1-18 yaş la rı ara sın da saç lı de ri ve vü cut -
ta ge li şen fo li kü ler kist le rin ne den ol du ğu pa pü ler
lez yon lar la ay rı lır. 1-3

Alo pe si ve pa pü ler cilt bul gu la rı dı şın da baş ka
bir mu a ye ne bul gu su yok tur. Diş ler, tır nak lar, ter-
le me, işit me ve ru tin la bo ra tu var test le ri nor mal -
dir.4-7 His to pa to lo jik ola rak saç lı de ri bi yop si si
ta ma men nor mal bir epi der mis ve der mis için de
ma tür saç fo li kül le ri nin yok lu ğu ile ka rak te ri ze dir.
Pa pül ler den ya pı lan bi yop si ler de iç le ri ke ra tin do -
lu der mal fo li kü ler kist ler tes pit edi lir.6,8 Her iki ol-
gu muz da yu ka rı da an la tı lan kli nik ve his to lo jik
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RESİM 1: Saçların tamamen yokluğu ve küçük papüler lezyonlar.

RESİM 2: Orta  dermiste ekrin ve yağ bezleri mevcut olmasına rağmen kıl
folikülü izlenmemektedir (HE, x 10).



bul gu la ra sa hip ti. 

Saç yok lu ğu pro te i ni nin bo zul muş fonk si yo -
nu nun at ri şi ye na sıl yol aç tı ğı tam ola rak an la şı la -
ma mış tır. Fonk si yo nel bir saç yok lu ğu pro te i ni nin
yok lu ğun da kıl fo li kül ge li şi mi nin so nun da ilk ka-
ta gen ev re es na sın da kıl kö kü pre ma tür apo pi to zi -
se uğ rar. Kıl kök hüc re le ri nin der mal pa pil la ve
fo li kü ler epi tel yal ele ment ler ara sın da ki te ma sın
kay bı so nu cun da öl dü ğü sa nıl mak ta dır. So nuç ola-
rak kıl fo li kül epi te li nin üst kı sım la rı epi tel yal kist
ha li ne ge lir. Bu PLA’ da kli ni ğe mi li a ben ze ri pa pül-
ler ola rak yan sır ve bu pa pül ler kon je ni tal üni ver -
sal alo pe si de yok tur.9 Son za man lar da PLA’ nın
ta nı sı na yar dım cı ol mak ve to tal alo pe si ve özel lik -
le kon je ni tal üni ver sal alo pe si den ayırt et mek için
ta nı sal kri ter ler öne ril mek te dir. Ha ya tın ilk ay la -
rın da saç dö kül me si, ti pik his to pa to lo ji ye sa hip pa-
pül le rin ge li şi mi ve re se sif ka lı tım şek li PLA’ nın
to tal alo pe si den ayı rı mın da ne re dey se pa tog no mo -
nik tir.10 Kon je ni tal üni ver sal alo pe si ve PLA er ken
saç kay bıy la sey re der. Fa kat saç yok lu ğun dan ay rı
ola rak kon je ni tal üni ver sal alo pe si de vü cut de ri -
sin de pa pü ler lez yon lar gö rül mez.11,12 Li te ra tür de
bil di ri len kon je ni tal ve ya do ğu mu ta ki ben kı sa sü -
re için de ge li şen alo pe si üni ver sa lis li ol gu la rın ger-
çek te PLA ola bi le ce ği vur gu lan mış tır.13 Ek to der mal
disp la zi ler de tır nak, diş ve ter le me bo zuk luk la rı na
to tal alo pe si ler eş lik ede bi lir. Her iki ol gu muz da diş
ya pı sı ve ter le me nor mal di. Bu nun la bir lik te bir ol-
gu muz da tır nak lar nor mal ken di ğer ol gu da li te ra -
tür den fark lı ola rak lö ko ni şi var dı.

Alo pe si are a ta nın ta nı sal pa to lo jik özel li ği pe-
ri fo li kü ler len fo si tik enf la mas yon dur. Der mal pa-
pil la da, min ya tü ri ze fo li kül ler de ve ya fo li kü ler
epi tel için de pig ment ar tı şı bu lu nur. Has ta lık kro-
nik leş tik çe kıl fo li kül le ri nin ço ğu min ya tü ri ze olur
ve na no gen kıl lar ola rak ad lan dı rı lan kü çük, anor-
mal fo li kül ler gö rü lür. Bu sü re cin so nun da der mis -

te fib röz kök kı lıf la rı mey da na ge lir. Uzun sü re li
alo pe si to ta lis ve alo pe si üni ver sa lis te fo li kü ler yo-
ğun luk aza lır ve fo li kü ler kı lıf la rın ba zı la rı ye ri ni
fib ro tik do ku ya terk eder. PLA his to pa to lo ji sin de
ta ma men nor mal epi der mal ve der mal ya pı içe ri -
sin de kıl fo li kü lü gö rül mez ve ya kıl fo li kül üni te -
le rin de min ya tür gö rü nüm lü, kıl içer me yen fo li kül
ben ze ri ya pı lar iz le nir. Alo pe si are a ta da ki ne ben-
zer şekil de pe ri fo li kü ler len fo si tik enf la mas yon gö-
rül mez.14

PLA’ da kel lik (ha ir less) ge nin de ki (HR) mu-
tas yon lar so rum lu tu tul mak ta dır. Son ça lış ma lar
kro mo zom 8p21 ile iliş ki yi gös ter miş tir.6,12,15 PLA
ta nı sı kon muş iki ço cuk ta ve an ne le rin de he te re zi -
got 11-bp de les yo nu sap tan mış tır.1 Baş ka PLA’ sı
bu lu nan iki ço cuk ta ve ba ba la rın da bir non sen se
mu tas yon (Q478X) gös te ril miş ve hap lo tip ana li zi
ile bu iki ai le de Q478X mu tas yo nu nun bir bi rin den
ba ğım sız şekil de oluş tu ğu bil di ril miş tir.1 Mo le kü -
ler dü zey de ya pı lan ça lış ma lar da, HR ge nin de mis-
sen se, non sen se de les yon, in ser si yon ve spli ce-si te
mu tas yon la rı gös te ril miş tir.4,5,8,16-23 Bi zim ol gu mu -
zun bi rin de de ba ba an ne sin de ben zer şika yet le rin
ol ma sı has ta lı ğın et yo pa to ge ne zin de yu ka rı da bah-
se di len ge ne tik iliş ki yi des tek le mek te dir.

PLA ile uyum lu kli nik ve his to lo jik bul gu la rı
olan iki ol gu muz da dört yıl sü re sin ce alo pe si are -
a ta ta nı sı ile çok çe şit li to pi kal ve sis te mik te da vi -
ler al mış tı. Kon je ni tal bir has ta lık olan PLA’ nın
et kin bir te da vi si yok tur. Bun dan do la yı  PLA’ nın
alo pe si are a ta nın üni ver sal ti pin den ayırt edil me si
önem ta şı mak ta dır. Özel lik le ço cuk luk ça ğın da
üni ver sal tip dö kül me ile baş vu ran has ta lar da
PLA’ da ti pik olan pa pü ler lez yon la rın sap tan ma sı
için tüm vü cut mu a ye ne siy le bir lik te his to pa to lo jik
in ce le me için saç lı de ri den bi yop si yap ma nın en
uy gun ta nı sal yak la şım ol du ğu nu dü şü nü yo ruz.
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