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Asitretin Tedavisine Kismi Yanitl
Bir Keratozis Follikiilaris Spiniiloza
Dekalvans Olgusu

A Case of Keratosis Follicularis Spinulosa
Decalvans with Partial Response to
Acitretin Treatment

OZET Genetik ve klinik olarak heterojen bir dermatoz olan keratozis follikiilaris spiniiloza
dekalvans (KFSD) temel olarak govde ve ekstremitelerde yaygin keratozis pilaris, sagh deri, kaglar
ve kirpiklerde follikiiler inflamasyon ve ilerleyici sikatrisyal alopesi ile karakterizedir. Daha az
siklikta sach deride piistiil olusumlari, palmoplantar keratoderma ve okiiler anormallikler tabloya
eslik etmektedir. KFSD’de tedavilerin etkinlikleri agisindan ¢eligkili sonuglar olmakla birlikte,
topikal nemlendirici ve keratolitikler, topikal ve intralezyonel kortikosteroidler, sistemik
antibakteriyeller, sistemik etretinat, izotretinoin ve dapson gibi degisik tedavi segenekleriyle
genellikle kismi, gecici veya basarisiz yanit oranlari bildirilmistir. Bu caligmada, asitretin tedavisine
sagl derideki follikiiler hiperkeratoz ve piistiillerin gerilemesi ile birlikte kismi olarak yanit veren
KFSD’li 21 yasindaki bir erkek olgu sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Asitretin; Darier hastalig1

ABSTRACT Keratosis follicularis spinulosa decalvans (KFSD) is a genetically and clinically hetero-
geneous dermatosis mainly characterized by extensive keratosis pilaris of the trunk and extremities,
follicular inflammation and progressive cicatricial alopecia of te scalp, eyebrows and eyelashes. Less
frequent associations are the development of scalp pustules, palmoplantar keratoderma and ocular
abnormalities. Although there are conflicting results for efficacy of treatments in KFSD, generally
partial, transient or unsuccessful response rates have been reported with various treatment meth-
ods including topical emollients and keratolytics, topical and intralesional corticosteroids, systemic
antibacterials, oral etretinate, isotretinoin and dapsone. Herein, we report a 21-year-old male of
KFSD who responded partially to acitretin treatment with resolution of the follicular hyperker-
atosis and pustules of the scalp.

Key Words: Acitretin; Darier disease
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eratozis follikiilaris spiniiloza dekalvans (KFSD) primer sikatrisyel
alopesilerin inflamatuar bir tipi olarak tanimlanmaktadir. Bu hasta-
lik follikiiler hiperkeratotik papiiller, inflamasyon ve takiben atrofi
olusumu gibi klinik bulgularla karakterize bir grup hastalig1 iceren kerato-
zis pilaris atrofikans alt bashig: altinda siniflandirilmaktadir. Klinik olarak
genellikle erken ¢ocukluk déneminde yiiz ve sach deride baglayarak gévde
ve ekstremitelere yayilan keratozis pilaris lezyonlar: izlenmektedir. Sach
deride follikiiler hiperkeratoz zemininde Staphylococcus aureus ile iliskili
tekrarlayan piistiiler ataklar da zaman zaman tabloya eklenebilmekte ve bu

95



Sevgi AKARSU ve ark.

nedenle daha da ilerleyici 6zellik alabilen sikatris-
yel alopesi alanlar1 olugsmaktadir.'® KFSD’de folli-
kiiler yikim ve sikatrise yol acan akut inflamatuar
reaksiyonu baslatan patogenetik faktdr net olarak
bilinmemektedir. Follikiiler hiperkeratoz mevcu-
diyeti bu tablonun kil follikiilii keratinizasyon
bozuklugu ile seyreden bir hastalik oldugunu dii-
stindirmektedir.” KFSD’de tedavi yaklagimlarinin
hastaligin aktif doneminde uygulanmasi onerilse
de, heniiz etkinligi kanitlanmis bir tedavi secenegi
bulunmamaktadir.®'? Cesitli keratinizasyon bo-
zukluklarinda kullanilan sistemik retinoidlerin te-
davideki etkinligi tartismali olup farkli klinik
sonuclar alinmigtir.*81213 Bu calismada, asitretin te-
davisi ile sacli derideki piistiiler ataklar: ve follikii-
ler hiperkeratozu azalan bir olgu sunulmaktadir.

OLGU SUNUMU

Sacli derideki kizarik kabarikliklar, sivilceler, ka-
buklanma ve sa¢ dokiilmesi yakinmasi ile bagvuran
21 yasindaki erkek olgu bu yakinmalarinin ilk ola-
rak dort yasinda yiizde hafif kizariklik ve kiigiik
sert kabarikliklar seklinde basladigini, benzer ka-
barikliklarin zamanla sa¢h deriye ve alt1 yagindan
sonra viicuduna yayildigini tanimlamistir. Alt1 ya-
sindan itibaren sa¢h deride kizariklik, pullanma ve
kabuklanmanin arttigini, zaman zaman {izerinde
sivilceler gelistigini ve 10 yasindan beri de baz1 yer-
lerde kalic1 sa¢ dokiilmeleri olustugunu belirten
olgumuz, yakinmalarina yonelik zaman zaman kul-
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landig: topikal kortikoid, sistemik antibiyotik, an-
timikotik ve A vitamini gibi tedavilerden fayda
gérmedigini ifade etmistir. Oz gegmisinden bes ya-
sinda allerjik bronsit, 10 yasinda da gézlerde yanma
ve batma yakinmasiyla blefarit tanis1 aldig1 6greni-
len olgunun soy ge¢misinde herhangi bir 6zellik
saptanmamuigtir. Sistem sorgulamasinda gézlerde
yanma, batma ve fotofobi tanimlayan olguya iste-
nen oftalmolojik muayene sonras: blefarit ve kon-
junktivit tanis1 konmustur.

Olgunun dermatolojik bakisinda yiiz, boyun,
govde ve ekstremitelerin ekstansor yiizlerinde ba-
zilar1 deri renginde bazilar1 hafif eritemli, 0.5-2 mm
caplarinda follikiiler hiperkeratotik papiiller, tiim
sacli deride tizerinde yer yer follikiiler yerlesimli
ptistiil ve kurut olusumlarinin izlendigi ve follikii-
ler hiperkeratozun belirgin oldugu eritemli papiil
ve plaklari, bazilarindan birden fazla kil ¢ikisi izle-
nen kil follikiilleri ile frontopariyetal ve pariyeto-
oksipital alanlarda sikatrisyel alopesi plaklar:
belirlenmigtir (Resim 1A). Kaglarin lateral kisim-
lan1 ve kirpikler ile birlikte diger viicut killarinin
seyrek ve ince oldugu goézlenmis, palmoplantar
alanlar, digler, tirnaklar ve mukozalar ise normal
olarak saptanmistir.

Yapilan laboratuvar incelemelerinde tam kan
sayimi, sedimentasyon, rutin biyokimyasal testler,
rutin idrar analizi, serum immiinglobulin, C3 ve C4
diizeyleri ile anti-HIV serolojisinde herhangi bir
patoloji saptanmamustir. Sacli deriden alinan piis-

RESIM 1: Tedavi 6ncesi (A), Asitretin tedavisi sonrasi (B).
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tiil iceriginin bakteriyel kiiltiiriinde S. aureus tespit
edilmistir.

Sacli deriden alinan deri biyopsisinin histopa-
tolojik olarak degerlendirilmesinde epidermiste kil
follikiilii ostiumunda lokalize belirgin parakeratoz
ve intrakorneal notrofil topluluklari, infundibulum
epitelinde ve perifollikiiler yogun nétrofiller ve
lenfositler, dermiste perifollikiiler mikro abse
odagi, cevresinde yabanci cisim tiirii multintikleer
dev hiicreler ile plazma hiicreleri ve kronik granii-
lasyon dokusu formasyonu izlenmistir. Gévdedeki
hiperkeratotik papiilden alinan deri biyopsisinde
ise epidermiste ortokeratoz, diizensiz akantoz, der-
miste perifollikiiler belirgin fibroplazi ve lenfo-
plazmositer hiicre
(Resim 2).

infiltrasyonu saptanmistir

Olgumuza klinik ve histopatolojik bulgular es-
liginde KFSD tanis1 konarak piistiil icerigi kiiltiir
antibiyogram sonucuna gore bilgilendirilmig onam
alinmasini takiben, siprofloksasin tedavisi ile bir-
likte 0.5 mg/giin asitretin tedavisi baslanmaistir. Te-
davinin 2. haftasi sonunda piistiil ¢ikiglar1 azalan
olgunun siprofloksasin tedavisi kesilerek asitretin
tedavisine devam edilmistir. Asitretin tedavisinin
8. haftasindan itibaren sacli derideki follikiiler hi-
perkeratozunda ve papiiler lezyonlarinda biyiik
oranda azalma saptanan olgunun 12. haftadan iti-
baren piistiil ¢ikiglarinin tamamen durdugu, ancak
lezyonlarin eriteminde belirgin diizelmenin olma-
d1g1 gozlenmistir (Resim 1B). Gévdedeki keratozis

RESIM 2: Dermiste kil follikillii trasesine uyan kisimda yabanci cisim doku
reaksiyonu ve aktif kronik iltihabi yanit (H&E, x20).
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pilaris lezyonlarina ve tedaviye bagh olusan ksero-
zise yonelik %10’luk iire iceren lipo emiilsiyon ve
saf vazelin uygulamas: 6nerilen olgunun lezyonla-
rinin hiperkeratozunda azalma olmakla birlikte eri-
teminde belirgin degisiklik saptanmamigtir. Asit-
retin tedavisi 24. haftada kesilmis olup, olgunun
aylik kontrollerinde klinik ve laboratuvar olarak
herhangi bir yan etki gézlenmemistir. Olgumuzun
sonraki dort aylik izlem siirecinde yeni lezyon ¢1-
kis1 izlenmemigtir.

TARTISMA

[k olarak Siemens tarafindan 1926 yilinda tanim-
lanmis olan KFSD yiiz, govde ve ekstremitelerdeki
yaygin keratozis pilaris lezyonlarina sagli deride
follikiiler hiperkeratoz, inflamasyon ve sikatrisyel
alopesinin eslik ettigi nadir goriilen bir genoder-
matozdur.!” Genetik olarak heterojen olan hasta-
lik, olgularin 1/3’iinde sporadik olarak ortaya
¢ikmakla birlikte, X’e bagh veya otozomal baskin
kalitim da gosterebilmektedir. Genellikle erkek
hastalarda daha siddetli seyreden hastalik puberte
sonrasinda gerileme egilimi gosterse de, seyri 6n-
ceden tahmin edilememektedir. Hastalik tekrarla-
yan pistiler ataklar ve uygulanan tedavilerin
yetersizligi sonucunda ilerleyici bir seyir de goste-
rebilmektedir.*® Bizim olgumuzda sporadik olarak
ortaya ¢ikan hastalik erken ¢ocukluk déneminden
itibaren remisyon ve alevlenmelerle birlikte pu-
berte sonrasinda da devam etmisgtir.

Siklikla infant ya da ¢ocukluk déneminde ilk
olarak da ylizde ortaya ¢ikan deri rengindeki
ve/veya eritemli follikiiler hiperkeratotik papiiller
zamanla yayilarak sach deri, boyun, gévde ve eks-
tremitelerin ekstansor yiizlerini de etkilemektedir.
Cocukluk ya da erken adolesan dénemde ortaya
cikan sikatrisyel alopesi alanlar: sinirli veya yaygin
plaklar seklinde olabilir. Kaglarin lateral kisimla-
rinda follikiiler hiperkeratotik papiillerle iligkili
olarak seyrelme goriilebilir."* Kirpik tutulumu hi-
potrikoz, blefarit ve ektropiona neden olabilir.
Tipik olarak kutan bulgular ile es zamanl olarak
ortaya c¢ikan goz bulgulari arasinda fotofobi, kor-
nea ve konjunktiva inflamasyonu yer almaktadir.3*
Bazi olgularda sagl deride sikatris olusumunu hiz-
landiran S. aureus enfeksiyonu ile iligkili ptstiil
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olusumu, kiimelesmis follikiilit, atopi, palmoplan-
tar keratoderma, sagirlik, mental retardasyon, tir-
nak anomalileri ve aminoasidiirinin tabloya eslik
edebildigi bildirilmistir.>*® Niiks edern follikilitin
nedeni halen bilinmemekle birlikte S. aureus en-
feksiyonuna verilen anormal konak yanitinin rol
oynadif1 disintlmistir.® Kimelesmis follikiilit
tablosunun ise follikiilitis dekalvansin ayr1 bir var-
yant:1 m1 ya da sagh derinin farkli diger sikatrisyel
inflamatuar hastaliklarinda ortaya ¢ikabilen ikincil
bir fenomen mi oldugu tartigmalidir. Baz: arastir-
macilar KSFD’de etkilenmis follikiillerin fibroz si-
katris birakarak iyilesmesi sonrasinda killarin ortak
bir infundibulumda kiimelenmesiyle bu klinik tab-
lonun olugtugunu disiinmislerdir.® Bizim olgumu-
zun da klinik bulgular:1 KFSD ile uyumlu olup, goz
bulgular: disinda herhangi bir sistemik yakinma
saptanmamigtir.

KFSD ayirici tanisi icinde diger keratozis pila-
ris atrofikans formlar1 yaninda iktiyozis follikiilaris,
alopesi ve fotofobi sendromu, herediter mukoepi-
telyal distrofi, Graham-Little sendromu, liken pi-
lanopilaris, Down sendromu, Noonan sendromu,
kardiyofasyokutanéz sendrom ve moniletriks gibi
keratozis pilaris benzeri lezyonlar ve alopesi ile ka-
rakterize ektodermal kokenli bazi hastaliklar yer
almaktadir.3#¢ Keratozis pilaris atrofikans baghg al-
tinda temel olarak yerlesim yerlerindeki farklilik-
lar, inflamasyon ve atrofinin derecesine gore
keratozis pilaris atrofikans fasiei, atrofoderma ver-
mikulatum ve KFSD olarak siniflandirilan hastalik-
lar bulunmaktadir. KFSD disindaki diger iki hastalik
sirasiyla kas ve yanak tutulumu ile seyretmekte olup
sach deriyi etkilememektedir.>’ Baz1 aragtirmacilara
gore KFSD'nin iki farkl klinik formunun oldugu
ileri stirtilmiistiir. X’e bagl baskin kalitimla gecen
formunun diger keratozis pilaris atrofikans formlar
gibi puberte sonrasinda gerileme egiliminde oldugu,
sacli deride piistiiler inflamasyon ve deskuamasyon
ile karakterize otozomal baskin kalitimli formunun
ise puberte sonrasinda alevlendigi bildirilmistir.*'°
Oranje ve ark. tarafindan otozomal baskin gecisli
formunun follikiilitis spiniilosa dekalvans olarak
adlandirilmasinin daha uygun oldugu ileri siiriilm-
dstiir.” Bununla birlikte literatiirde pistiiler atak-
larla seyreden ve puberte sonrasinda da ilerleyerek
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devam eden KFSD olgulari nadir degildir.>%8
KFSD’nin genetik ve klinik olarak heterojen olmasi
ve follikdilitis spintilosa dekalvans ile ortiigen bul-
gular1 olmasina ragmen, bu hastaligin KFSD’nin sa-
dece gelisimsel bir evresi mi ya da gercekten ayr1
bir klinik alt tipi mi oldugu ancak ileri genetik ¢a-
lismalar ile ag1ga kavusabilecek gibi gériinmekte ve
keratozis pilaris atrofikans baslig: altindaki diger
hastaliklara eklenip eklenmeyecegi tartigmalarini
da aydinlatabilecegi diisiintilmektedir.!

Heniiz tam olarak etkili bir tedavi segenegi
mevcut olmayan hastalikta tedavi edici yaklagimla-
rin aktif lezyonlarin oldugu erken dénemde uygu-
lanmas: o6nerilmektedir.!®¢ Orta veya yiiksek
potensli topikal kortikosteroidler ve intralezyonal
kortikosteroid enjeksiyonu yararl olabilmekle bir-
likte, siklikla uzun siireli kullanimi gerekmekte-
dir."® Yaygin keratozis pilaris ve palmoplantar
keratoderma tedavisinde topikal nemlendirici ve
keratolitik ajanlar 6nerilmektedir.® Genellikle kera-
tolitik ve kortikosteroidlere olan yanitlar sinirli-
dur.®8 Sistemik antibiyotik tedavilerinin sikatrise yol
acan inflamasyonun tedavisinde etkili olmadigs,
ancak hastaligin daha fazla yayilmasini 6nledigi ve
sadece uygulandig: siirece etkili oldugu bildirilmis-
tir. Bununla birlikte piistiiler alevlenmeler genel-
likle S. aureusile iligkili olup antistafilokokal ajanlar
ile kontrol altina alinabilir.%®1° Tedaviye direncli
plistiiler hastalikta denenen dapson tedavisi bir ol-
guda basarili bulunmus, diger olguda ise yanit ali-
namamigtir.'®!! Bazi olgularda uzun dalga boylu Q
anahtarli olmayan Ruby lazer ile follikiiler yikim
olusturma, dermabrazyon ve lazerle deri soyma uy-
gulamalarinin kismi yarar sagladig: ileri siirtilmiis-
tlir. Son evrelerdeki atrofiye yonelik greftleme
digindaki tedaviler etkisizdir.5®

Retinoidlerin keratinizasyon ile seyreden has-
taliklarda oldugu gibi follikiiler hiperkeratoz ve
inflamasyonu azaltarak etki gostermesi muhtemel-
dir.6#1213 Tretinoin %0.1°1lik kremin tek bagina ki-
zarikligy arttirdig1 ancak topikal kortikosteroidle
birlikte kullanildiginda iyi tolere edildigi bildiril-
migtir.”? Oral retinoidler ise tedavi sirasindaki has-
taligin aktivasyonu veya evresindeki farkliliklar
yansitacak gekilde farkh sonuglar vermigtir.>6812j-
teratiirdeki olgularin bazilarinda sistemik etretinat
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(0.8-1 mg/kg/giin) ve izotretinoin (0.25-1 mg/kg/
glin) tedavisinin orta derecede etkili oldugu, bazi-
larinda ise basarisiz oldugu bildirilmigtir.6710-12
Yanit alinan olgularda izotretinoin tedavisinin in-
flamasyonu ve piistiiler ataklar1 baskiladigi, ancak
follikiiler hiperkeratotik papiillere etkisiz oldugu
tespit edilmistir.>'° Ulkemizden Bilen ve ark. tara-
findan bildirilen 17 yasindaki erkek olgu 0.5
mg/kg/glin dozunda baglanan asitretin tedavisini 1.
ay sonunda tolere edemedigi i¢in birakmig ve te-
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davi siiresince herhangi bir iyilesme gzlenmemis-
tir.® Bizim olgumuzda asitretin tedavisi ile eritemde
belirgin degisiklik olmamakla birlikte, piistiiler
ataklarin 12. haftadan itibaren durdugu, ayrica fol-
likiiler inflamasyon ve hiperkeratozun belirgin
oranda geriledigi gozlenmistir.

Sonug¢ olarak, nadir goériilen bu olgu hem
KFSD’deki tedavi segeneklerinin kisithiliginin hem
de keratozis pilaris atrofikans siniflandirmasindaki
belirsizligin vurgulanmasi amaciyla sunulmustur.
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