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Ailesel Konfluent Retiktle Papillomatozis:

ki Erkek Kardes

Familial Confluent and Reticulated Papillomatosis: Two Brothers

Asli Feride Kaptanoglu', Cem Comunoglu?, Kaya Suer?

Ozet

Konfluent retikile papillomatozis (KRP), nadir gorilen, nedeni hentiz
tam aydinlatilamamis, keratotik pigmente papdllerle karakterize, ge-
nellikle gégus ve sirt bolgesinde yerlesen bir hastaliktir. Patogenezde
genetik keratinizasyon bozuklugu, fungal veya bakteriyel ajanlara karsi
gelisen konak yaniti ya da endokrin bozukluklar sorumlu tutulmustur.
KRP patogenezinde hereditenin rold, ailesel olgularin bildirilmesiyle tar-
tisiimaya baslanmustir. Literattrde sporadik olgular bulunmasina karsin
ailesel olgular nadir rapor edilmistir. Bu yazida 20 ve 22 yaslarinda iki
erkek kardeste gorilen ailesel konfluent retikile papillomatoz bildiril-
mistir. Hastalarimizin farkli tlkelerde, farkli iklimlerde ve farkli cevresel
etkilere maruz olarak yasayan erkek kardesler olmasi, hastaligin genetik
zemini agisindan 6nemli kanitlar sunmaktadir. Olgularimiz, sik rastlan-
mayan bir dermatoz olan KRP'un iki kardeste birden gorildigi ender
durumlardan biri olmasi nedeni ile sunulmaktadir.

(Turk J Dermatol 2012; 6: 108-10)

Anahtar kelimeler: Konfluent retikile papillomatozis, Gougerot-Car-
teaud, Malassezia, ailesel

Abstract

Confluent and reticulated papillomatosis (CRP) is a rare disease pre-
senting with keratotic pigmented papules located mostly on the chest,
neck and trunk with unknown etiology. Genetic, keratinization abnor-
malities, abnormal host reaction to fungal or bacterial infections and
endocrine diseases are suspected in the etiopathogenesis. The role of
heredity in the pathogenesis of CRP arised with the familial case re-
ports. There are sporadic case reports whereas familial reports are rare
in the literature. Here, we present 22 and 20 year-old two brothers with
familial confluent and reticulated papillomatosis. Our cases who live
apart in different countries with different environments and climates,
supply strong evidence for the genetic basis of the disease. This two
brothers with CRP are presented due to rare familial occurence.
(Turk J Dermatol 2012; 6: 108-10)
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Giris

Konfluent ve retikile papillomatozis (KRP), tipik olarak gencleri
etkileyen nadir bir hastaliktir. Genellikle g6gus bolgesinde basla-
yan, 1-2 mm'lik hiperkeratotik gri-kahverengi pigmente papdiller,
buyuyerek periferde retikile bir patern ve merkezde konfluent
plaklar olustururlar. Siklikla asemptomatik olmakla beraber nadi-
ren kasinti izlenebilir. Ik kez 1927 yilinda Gougerot ve Carteaud
tarafindan tanimlanan hastaligin etyopatogenezi tam olarak
aydinlanmamistir. Etyopatogenezde bakteriyel ve fungal ajanlar,
endokrin bozukluklar, ultraviyoleye karsi bir reaksiyon, amiloidoz
ve genetik faktorler Gzerinde durulmaktadir (1-4).

Olgu Sunumu

Yirmi yasindaki erkek hasta boyun ve gévdede dokuntuler
nedeni ile poliklinigimize basvurdu. Oykisinden hastanin
guresci oldugu, son 1 yilda doktntdlerinin basladidr ve kasintisi-
nin olmadigi 6grenildi. Daha énce ylzeyel mantar enfeksiyonu
tanisi ile 6nce topikal, sonra sistemik olarak iki kez antifungal
tedavi uygulandigini belirten hasta, lezyonlarinda dizelme
olmadigini, son 2 ayda daha da artmasi Uzerine klinigimize bas-
vurdugunu ifade etti. Fizik muayenede hastanin vicut kitle
indeksi ve sistemik muayenesi normaldi. Dermatolojik muaye-
nesinde parasternal bolgede ve 6n servikal bélgeden arka servi-

kal, postaurikuler bolge ve sirta dogru retikiler yayilim gdsteren,
kahverengi verrikoz keratotik plaklar izlendi (Resim 1).
Lezyonlardan alinan kazinti materyalinin direkt mikolojik incele-
mesinde yogun maya ve hif yapilari izlendi. Lezyonlardan yapi-
lan rutin mikolojik kulttrde Greme olmadi. Hastaya 2 hafta stre
ile degisik bir ajanla anti fungal tedavi sistemik ve topikal olarak
uygulandi (Itrakonazol 200 mg/giin, %2 Ketokonazol sampuan
ve krem). Lezyonlarin skuamlarinda azalma ve capinda kismen
kugulme olsa da zeminde keratotik, verriikdz plaklarin ve hiper-
pigmentasyonun devam etmesi Uzerine biyopsi alindi.
Histopatolojik incelemede hiperkeratoz, epidermiste minimal
akantoz, papillomatoz ve dermiste perivaskiler inflamatuar
infiltrasyon izlendi (Resim 2). PAS boyamasinda fungal eleman
izlenmedi. Hastanin baska bir tlkede yasayan ve kendisi gibi
glresci erkek kardesinde de son 2 yil icinde ortaya ¢ikan benzer
lezyonlarin oldugu, bulundugu yerdeki merkezde deri biyopsisi
alindigi, enfeksiyoz ya da malign bir hastaligi olmadiginin ifade
edildigi ve herhangi bir tedavi uygulanmadigi 6grenildi. Erkek
kardes yapilan patolojik tetkikleri ile cagrildi. Fizik muayenesin-
de sirtta ve parasternal bdlgede benzer plaklarin oldugu izlen-
di. Lezyonlardan yapilan direkt mikolojik incelemede maya ya
da hif yapilari saptanmadi. Histopatolojik incelemede hiperke-
ratoz, epidermiste akantoz ve papillomatoz izlendi. Her iki has-
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Resim 1. Arka servikal ve postaurikuler bolgede izlenen irreguler, re-
tikuler, kahverengi verriikoz keratotik plaklar

tanin klinik ve laboratuar bulgulari, patoloji ve enfeksiyon hastaliklari ile
birlikte konstlte edilerek KRP olarak degerlendirildi. Hastalara 6 hafta
streyle doksisiklin 100 mg/gun dozda ve topikal olarak selenyum silfit
iceren sampuan ile fusidik asit iceren krem uygulandi. Alti haftanin
sonunda her iki hastanin da lezyonlarinda tam dizelme oldugu izlendi.
Ancak 20 yasindaki ilk hastada 3 ay sonra parasternal bolgede lezyonla-
rin tekrarlamasi Uzerine haftada 3 glin olarak, 3 hafta streyle azitromisin
500 mg/gln uygulandi. Lezyonlarinda tam dizelme saglanan hastanin
takiplerinde herhangi bir sorun olmadi.

Tartisma

Tum dunyadan ve farkli irklardan bildirilen KRP'nin baslangi¢ yasi 18.5-21
arasindadir (1). Bizim hastalarimizin yaslari da literattr ile uyumluluk
g6stermektedir. Cinsiyet olarak, daha ¢ok kadinlarda gértlddga bildiril-
mesine ragmen Japonyada erkeklerde daha sik gorildiga rapor edil-
mistir (1).

Etyopatogenezinde endokrin hastaliklar, keratinizasyon bozuklugu, bak-
teriyel ya da fungal ajanlara karsi gelisen anormal bir konak yaniti ve
genetik bozukluklar sorumlu tutulmustur (2-5). Ancak bizim her iki olgu-
muz da obez olmayan, normal vicut kitle indeksine sahip olan, geng
erkek hastalardi ve serum biyokimyasal analizleri olagandi.

Bakteriyel ya da fungal ajanlara anormal konak yaniti ile ilgili pek ¢ok
yayin mevcuttur (6-9). Bu teori, KRP lezyonlarinda Malassezia kolonizas-
yonunun saptanmasi ve antifungal tedavi ile dizelme saglanmasina
dayanmaktadir. Ancak Malassezia saptanmayan ya da antifungal tedavi-
ye yanit alinamayan pek cok KRP olgusu da mevcuttur (10). Bizim olgu-
larimizdan birinde de mikroskopik olarak fungal bulgular saptanmis
olmasina ragmen antifungal tedaviye yanit alinamamistir.

Son yillarda yapilan galismalar, KRP etyopatogenezinde bakterilerin roli
lUzerinde durmaktadir. Klinik uygulamada da antibiyotiklere iyi yanit alin-
masl! bu teoriyi glclendirmektedir (11). Natarajan ve arkadaslari (12) KRP
kazintilarindan izole ettikleri yeni bir Dietzia tur( (aile: Dietziaceae, altta-
kim: Corynebacterineae; takim: Actinomycelates) tanimlamislardir.
Natarajan, KRP lezyonlarindan gunltk rutinde kultar yapilmadigini,
yapilsa bile yavag Ureme nedeni ile gdzden kagabildigini veya
Rhodococcus spp. ile kanstirilabildigi icin etyopatogenezde yer bulama-
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Resim 2. Hiperkeratoz, epidermiste minimal akantoz, papillomatoz
ve dermiste perivaskiiler inflamatuar infiltrasyon (X 200)

digini 6ne sidrmektedir. Bizim hastalarimizda da yapilan rutin fungal kul-
tlrlerde Greme olmamistir.

Konfluent ve retikile papillomatozis patogenezinde hereditenin rold,
ailesel olgularin bildiriimesiyle tartisilmaya baslanmistir. Literattrdeki az
sayidaki olgular gerek cinsiyet, gerekse akrabalik 6zellikleri ile tipik bir
genetik gegis ya da kalitsal ¢zellik gostermemektedirler (13-17). Ancak,
bu yayinlardan Stein ve arkadaslarinin (17) bildirdikleri 3 kardeslik seri
dikkat cekmektedir. Ayni aileden bildirilen en genis seri olmasinin yanisi-
ra, etkilenen aile bireylerinin hepsinde KRP ve Malassezia birlikteligi
mevcuttur (15). Olgularimiz Stein ve arkadaslarinin (17) bulgulari ile bazi
ilging ortak 6zellikler gostermekle beraber, dikkat ¢ekici farklar da mev-
cuttur. Olgularimizin her ikisi de, Stein'in bildirisindeki gibi gUrescidir. Bu
mesleki 6zelligin tesadufi olup olmadigr ancak bundan sonraki bildiriler-
de mesleklerin de bildiriimesi ile aydinlatilabilir. Olgularimizdan sadece
birisinde Malassezia sUphesi bulunmaktadir. Bu hastaya uygulanan
antifungal tedaviye yanit alinamamasi, tedavi sonrasi da lezyonlarin
devam etmesi Malassezianin sekonder olarak kolonize oldugunu
dUstndirmektedir. Hastalarimizin farkli Glkelerde, farkl iklimlerde ve
farkli cevresel etkilere maruz olarak yasayan erkek kardesler olmasi ise
genetik bir yatkinlik olasiigini arttirmaktadir. Hastalarimizin lezyonlarinin
es zamanli ortaya ¢ikmayisi da dnemli bir bulgudur. Stein ve arkadaglari-
nin (17) olgularr ise 6 aylik bir periyod icerisinde tespit edilmistir.

Olgularimiz, sik rastlanmayan bir dermatoz olan KRP'un iki kardeste bir-
den gorildugu ender durumlardan biri olmasi nedeni ile sunulmaktadir.
Ayni aile icinde iki olguda gortlmesi KRP'un genetik bazli bir keratinizas-
yon bozukluguna isaret edebilir. Belki de KRP subklinik bir dermatozdur
ve Darier hastaliginda oldugu gibi, bakteriyel veya funfal enfeksiyonlar
sekonder olarak ortaya ¢ikmaktadir. Antibiyotik ve antifungal tedavilerle
gerilemeyip, yalnizca oral izotretinoine yanit veren olgular da bu savi
desteklemektedir (18). Ailesel olgularin incelenmesi KRP etyopatogenezi
acisindan onemlidir.

Sonu¢

Bu nedenle, KRP tanisi alan hastalarin aile dykulerinin iyi sorgulanmasi ve
uzun dénem kayitlarinin tutulmasi hastaliyin etyopatogenezinde here-
ditenin rolintin aydinlatiimasinda ¢ok degerli gibi goérinmektedir.
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Cikar catismasi
Yazarlar herhangi bir ¢ikar catismasi bildirmemislerdir.
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