KERATOSIS FOLLICULARIS

Synonyme: Dyskeratosis follicularis, Morbus Darier-White
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Keratosis follicularis je rijetko autozomno nasljedno oboljenje koje se javlja sa tipičnom kliničkom slikom u vidu papula boje kože koje postaju žućkastomrke sa krustom ili skvamom na površini. Promjene često konfluiraju u veće plakove na koži trupa, poglavine i na pregibnim površinama. Prikazujemo pacijenticu u dobi od 23 godine sa promjenama u vidu eritematoznih plakova sa keratotičnim papulama diseminovano na trupu i gornjim ekstremitetima. Na licu su prisutni eritem i madidacija, uz izražen foetor i znake sekundarne infekcije. Patohistološkom analizom je potvrđena dijagnoza Keratosis follicularis. U liječenju bolesti su korišteni sistemski retinoidi (Roaccutane 40 mg dnevno), topijski antibiotici, keratinolitici i emolijentna sredstva. Na kontrolnom pregledu je ustanovljena zadovoljavajuća regresija kožnih promjena.

Ključne riječi: koža, keratosis follicularis, retinoidi
Abstract

Keratosis follicularis is a rare autosomal hereditary disease that occurs with a typical clinical picture in the form of papules which become yellowbrown color with crust or scaling on the surface. This skin changes are often connected into larger plaques on the skin of the trunk, scalp, and the folding surfaces. We present a patient aged 23 years with changes in the form of erythematosus plaques with keratotic papules disseminated on the trunk and upper extremities. On the face looks  erythema and madidation with pronounced foetor and signs of secondary infection. Histopathological analysis confirmed the diagnosis of Keratosis follicularis. In the treatment of systemic diseases have been used systemic retinoids (Roaccutane 40 mg daily), topical antibiotics, keratolitic agents and emollients. The control examination was found satisfactory regression of skin lesions.
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Uvod

Keratosis follicularis je autozomno nasljedno oboljenje, ali u rijetkim slučajevima se javlja i kao mutacija na hromozomu 12 q23-q24.1. Javlja se u drugoj deceniji života, najčešće između 6. i 20. godine [1]. Kao precipitirajući faktori navode se toplota, znoj i ultraviolentno zračenje. Oboljenje je najprije opisao Darier, a kasnije i White 1889. godine koji je ukazao na nasljedni karakter bolesti [2]. Javlja se sa tipičnom kliničkom slikom u vidu papula boje kože koje postaju žućkastomrke sa krustom ili skvamom na površini. Promjene često konfluiraju u veće plakove na koži trupa, poglavine i na pregibnim površinama. Na šakama se javljaju bradavičaste papule, a na noktima je prisutna subungvalna keratoza, te uzdužne brazde koje završavaju u obliku slova “V”. Bukalna sluznica može imati kaldrmast izgled zbog prisustva udubljenih bijelih ili mesnatih papula [3]. Pacijenti su skloni virusnim i bakterijskim infekcijama, a često se javljaju i psihijatrijski poremećaji [4,5]. Histološka slika folikularne keratoze pokazuje sljedeće morfološke promjene: neobični oblici diskeratoze (corpus rounds - pojavljuju se u gornjem dijelu Malpigijevog sloja i u granularnom sloju, te grains - lokalizovani u keratinskom sloju, a promjene izgledaju kao akantolitične ćelije smještene u lakunama); suprabazalna akantoliza koja dovodi do formiranja suprabazalnih pukotina i lakuna; nepravilni papilarni izraštaji prema gore u lakune, prekriveni jednim slojem bazalnih ćelija (villi); papilomatoza, akantoza i hiperkeratoza; u dermisu se nalazi hronični inflamacijski infiltrat [6]. Oboljenje treba razlikovati od bradavičastog diskeratoma, prolazne i perzistentne akantolitičke dermatoze, benignog familijarnog pemfigusa ili vegetantnog pemfigusa,  acanthosis nigricans i seboroičnog dermatitisa. Patohistološka analiza je neophodna za utvrđivanje dijagnoze ovog oboljenja. U liječenju se primjenjuju lokalni i sistemski retinoidi [7].
Prikaz slučaja

Prikazujemo pacijenticu u dobi od 23 godine sa promjenama u vidu eritematoznih plakova sa keratotičnim papulama diseminovano na trupu i gornjim ekstremitetima (Slika 1). Iz anameze dobijamo podatak da su se promjene javile prije devet mjeseci sa pojavom crvenila i eritemskih papula na vratu, a kasnije na koži trupa i gornjih ekstremiteta. Unazad dva mjeseca su se na koži lica javili crvenilo i keratotične papule, uz pojavu deskvamacije na poglavini. Promjene su bile praćene madidacijom uz izražen foetor i znake sekundarne infekcije. Liječena je pod kontrolom dermatologa lokalnim kortikosteroidnim pripravcima i keratoliticima. Negira slične promjene i bolesti u porodici. Pacijentica je hospitalizovana na Klinici za kožne i polne bolesti UKC Banjaluka u februaru ove godine. Tokom hospitalizacije su rađene laboratorijske i mikrobiološke pretrage, te biopsija izmijenjene kože. Na osnovu kliničke slike i patohistološkog nalaza postavljena je dijagnoza Darier-ove bolesti (Slika 1,2).
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Slika 1. A. Keratotične  papule na rubu eritematoznog plaka; B.Eritematozni plakovi sa keratotičnim papulama po smirenju sekundarne infekcije.
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Slika 2. Keratosis follicularis (morbus Darier): A. Na slici se uočava hiperkeratoza, akantoza, suprabazalna akantoliza i formiranje pukotina i lakuna, villi, diskeratoza; B. i C. Na slici se uočava hiperkeratoza, diskeratoza (corpus rounds i grains), suprabazalna akantoliza i formiranje pukotina; D. Na slici se uočavaju suprabazalna akantoliza i formiranje pukotina i lakuna, villi, diskeratoza. 

Laboratorijski nalazi: 
          Le 7,55; Er 4,62; Tr 264; Hgb 134; MCV 88,5; MCHC 327;  DKS: neutrofili 59,0; Ly 30,3;  Eo 2,9;  bazofili 0,5;  Ast 22;  Alt 16;  urea 2,0;  kreatinin 70; Brisom promjene na kulturu i ABG izolovan je Staphylococcus aureus senzitivan na ciprofloksacin, cefalosporin i amoksicilin sa klavulonskom kiselinom. Promjene pod Wood-om lampom ne fluoresciraju. Patohistološkom analizom je utvrđena dijagnoza keratosis follicularis Darier.

Terapija:
Tokom hospitalizacije provedena je antibiotska terapija zbog sekundarne infekcije i lokalna keratolitička terapija uz emolijentnu lokalnu terapiju.  Na otpustu je predložena terapija sistemskim retinoidima (Roaccutane 40 mg dnevno u trajanju od nekoliko mjeseci). Na kontrolnom pregledu je utvrđeno povlačenje sekundarne infekcije i neugodnog pratećeg mirisa kutanih lezija, uz zaravnjenje keratotičnih papula.
Zaključak 
Keratosis follicularis je rijetko autozomno nasljedno oboljenje. Klinički se manifestuje u vidu papula boje kože koje postaju žućkastomrke sa krustom ili skvamom na površini.  Prikazana je pacijentica sa karakterističnom kliničkom slikom, ali nasljedni karakter bolesti nije potvrđen. 
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