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Juvenil Pitriyazis Rubra Pilaris: Vaka Sunumu

Juvenil Pityriasis Rubra Pilaris: A Case Report

OZET

Jiivenil pitriyazis rubra pilaris (PRP) follikiiler keratotik papiiller, eritema-skuamoz plaklar ve
palmoplantar keratoderma ile karakterize seyrek goriilen bir deri hastaligidir. Etiyolojisi
bilinmemektedir. 8 yasindaki erkek hastanin sagli deri ve yiizde follikiiler papiillerle pullu yama
ve plaklar iceren 15 gilinlik bir dykiisii mevcuttu. Ayrica el ve ayaklarinda palmoplantar
keratodermast vardi. Klinik ve histopatolojik bulgulara dayanarak Jiivenil PRP tanis1 konuldu.
Tedavi i¢in asitretin baglandi. Nadir goriilen bir hastalik oldugu i¢in bu olgumuzu sunduk.
Anahtar Kelimeler: Jiivenil pitriyazis rubra pilaris

ABSTRACT

Juvenile pityriasis rubra pilaris (PRP) is an uncommon skin disease characterized by follicular
keratotic papules, erythemato-squamous plaques and palmoplantar keratoderma. Etyology is
unknown. A 8 years-old boy presented with a 15 days history of scaly patches and plaques with
follicular papules involving his scalp and face. However he had palmoplantar keratoderma on
his hands and feet. Based upon clinical and histopatological findings, he was diagnosed as
Juvenile PRP. Acitretin was initiated for therapy. We presented our case because of its rarity.
Key words: Juvenil pityriasis rubra pilaris

GIRIS

Pitriyazis rubra pilaris (PRP) nadir goriilen, etiyolojisi tam olarak bilinmeyen
hiperkeratotik follikiiler papiiller, eritemli-skuamli plaklar ve el ve ayakta
hiperkeratozla seyreden kronik seyirli bir deri hastaligidir (1). Tim
dermatolojik hastaliklar arasinda 1/5000 — 1/50.000 sikliginda gzlenmektedir
(1,2). Ozellikle akantolitik diskeratoz sergileyen olgularda, etiyolojide anormal
keratinlerin rolii oldugu vurgulanmaktadir. Normal epidermiste bulunmayan
asidik keratinin (Keratin 17) PRP’li olgularda pozitif bulunmasinin
patogenezde onemli oldugu belirtilmistir (3). Etiyolojide ayrica ailesel
otozomal dominant gegis, vitamin A eksikligi ve metabolizma bozuklugu,
travma, malignensi, infeksiy6z ve otoimmiin nedenler gibi bir¢ok faktor
suclanmasina ragmen nedeni hala tam olarak bilinmemektedir (1,4).

OLGU

Sekiz yasindaki erkek hasta 15 giin 6nce baslayan yiizde, elde, viicutta
kepeklenme ve kasinti sikayeti ile poliklinigimize basvurdu. Hastanin
0zgecmis ve soygecmisinde 6zellik yoktu. Dermatolojik muayenesinde yiiz ve
saclt deride hafif eritemli zemin tizerinde sari-beyaz skuamli plaklar, kulakta
skuam mevcuttu (Resim 1). Sirt, gévde ve kollarda eritemli ve hiperkeratotik
follikiiler papiiller vardi (Resim 2). Diz ve dirseklerde psoriyaziform plaklar,
her iki el ve ayakta sari-turuncu renkli palmaplantar hiperkeratoz mevcuttu
(Resim 3). Oral mukozada lezyon yoktu. Tirnak tutulumu yoktu. Hastanin
sistemik muayenesi normaldi. Rutin tetkikleri ve tiroid fonksiyon testleri
normaldi. Hbs Ag ve anti-Hbc IgM negatif, anti-Hbs pozitif idi. Sirt
bolgesinden alinan punch biyopsi materyalinin histopatalojik incelemesinde;
yilizeyde lameller tarzda hiperkeratoz, parakeratoz, dermiste perivaskiiler hafif
lenfositik infiltrasyon izlendi (Resim 4). Hasta klinik ve histopatolojik olarak
klasik jiivenil PRP ile uyumlu bulundu. Hastaya 10 mg/giin’den asitretin
tedavisi baslandi.
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TARTISMA

PRP nadir goriilen ve genellikle 1. ve 5. dekatlarda
pik yapan bir deri hastaligidir. Her iki cinsi de esit
oranda tutar (1,5). Genellikle sagli deri ve yiizde
eritemli-skuamli  plaklarla baslayip govde ve
ekstremitelere yayilir. Bu sekilde seboreik dermatiti
taklit edebilir (4). Zaman zaman papiillerin
birlesmesiyle psoriyaziform plaklar olusturarak
psoriyazisi de taklit edebilir (6). Sistemik belirtiler
jeneralize eritroderma olusmadig1 siirece yaygin
degildir. Nadiren kagint1 olabilir (1).

Hastalik klinik 6zellik, davranis ve prognozuna gore
Griffths tarafindan bes sinifa ayrilmistir. Klasik
eriskin tip (tip 1) en sik goriilen tiptir. Follikiiler
hiperkeratotik papiiller, keskin sinirli normal deri
adalar1 ve palmoplantar bolgede diffiiz sari-turuncu
renkli keratoderma gozlenir. Jeneralize eritrodermaya
ilerleyebilir. Tirnaklarda sari-kahverengi
diskolorasyon, splinter —hemoraji, subungal
hiperkeratoz olabilir. Atipik eriskin tip (tip 2) ise
ozellikle bacaklarda iktiyoziform lezyonlar ve seyrek
saclarla karakterizedir. Klasik jlivenil tip (tip 3)
yasamin 1. ve 2. yilinda tipik olarak baslar ve klinik
olarak tip 1'e benzer. Ortalama 1-2 yilda geriler.
Jivenil varyant tip (tip 4) cocukluk ¢aginda ve
lokalize olmas1 ile karakterizedir. Diz ve dirsekte
eritematdz iyi sinirlt hiperkeratotik plaklarla tipik
dagilim gosterir. Atipik jiivenil tip (tip 5) yasamin ilk
birka¢ yilinda, kronik seyirli, el ve ayakta
sklerodermik degisikliklerle karakterizedir. Ailesel
vakalarin ¢ogu bu tipte yaygin olarak goriiliir (7).
Griffths simiflamasina gore tip 3 PRP, tip 4 PRP'ye
gore daha cok goriilmesine ragmen Tayvan'da
yapilan bir caligmada, hastalarinin biyiik bir
kismimin tip 4 smifina girdigini bildirmislerdir. Farkli
klinik goriiniislerin temelde farkli etnik ve genetik
faktorlerin  sonucu olabilecegi g6z Oniinde
bulundurularak modifiye edilmis yeni bir siniflamaya
ihtiya¢c oldugu oOne siiriilmistiir (8). Hastaligin
baslangi¢ yas1 ve klinik dikkate alindiginda bizim
hastamiz klasik jiivenil tip (tip 3 ) ile uyumluydu.

HIV ile birliktelik gosteren, klinik olarak tip 1'e
benzemekle beraber ek olarak akne konglobata,
hidraadenitis siiplirativa ve liken spinulosusun
gozlendigi vakalar bildirilmistir (1,9). Baz1 hastalarda
internal ~ maligniteyle  birliktelik  g0Osteren
dermatomiyozit, romatolojik hastaliklar, inflamatuar
poliartritlerle birliktelikler de bildirilmigtir (1).

Tedaviye genelde sistemik retinoidlerle baglanir. 0.5-
1 mg/kg/glin dozunda isotretinoin uzun siireli
remisyon ve kiir saglar (1). Yine asitretin de oldukc¢a
etkili ve tedavide ilk secenekler arasinda yer alip
basarili sonuglar elde edilmig vakalar rapor edilmistir

Resim 1. Yuzde belirgin skuam

o

Resim 2. Sirtta yer alan yaygin follikiiler papuller

Resim 3. Sari-turuncu renkte palmar hiperkeratoz

(1,2). Onerilen diger tedaviler arasinda topikal
glukokortikoidler, topikal vitamin A ve D analoglari,
sistemik glukokortikoidler, sistemik vitamin A,
metotreksat, azatiyoprin, siklosiporin, UV fototerapi
(PUVA, UVAL, dar bant UVB) bulunmaktadir (1,5).
Infliksimab ile yapilan calismalarda yan etki
goriilmeden iyi yanitlar bildiren yayinlar mevcuttur
(10,11). Fumarik asit esterleri ile de basarili vakalar
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Resim 4. Histopatolojik materyalde hiperkeratoz ve
parakeratoz alanlari (H&E X 10)

oldugu bildirilmistir (12). Hastalarin yaklasik olarak
1 yilda tedavisiz gerileyebilecegi biliniyor. Yine
emolyent ve keratolitik ajanlarla gogu zaman sistemik
tedaviye gerek kalmadan sonug¢ alinabilecegini
bildiren yayinlar da mevcuttur (13). Klasik jiivenil tip
1-2 sene igerisinde kendiliginden iyilesmesine ragmen
hasta yakinlarinin beklemek istememesi ve etkili bir
tedavi secenegi istemeleri ilizerine hastaya asitretin
tedavisine basladik.
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