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STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Rogowacenie mieszkowe zanikowe twarzy (keratosis
pilaris atrophicans faciei - KPAF), zwane takze ulerythema ophryogenes,
jest rzadka, dziedziczna choroba skéry zwigzang z procesem nadmier-
nej keratynizacji ujs¢ mieszkéw wlosowych. Dermatoza ta charaktery-
zuje sie¢ wystepowaniem przymieszkowych grudek oraz zaczerwie-
nieniem skéry okolicy nadoczodolowej, rzadziej policzkéw i czola
z wtérna stopniowq atrofig mieszkéw i trwalq utrata zewnetrznej cze-
ci brwi. Rogowacenie mieszkowe zanikowe twarzy zazwyczaj rozpo-
czyna si¢ w okresie niemowlecym. Postep choroby samoistnie zatrzy-
muje sie po okresie dojrzewania.

Cel pracy. Przedstawienie przypadku chorej na KPAF, u ktérej choro-
ba rozpoczeta sie w 34. roku zycia.

Opis przypadku. Kobieta 43-letnia zglosila sie do poradni dermatolo-
gicznej z powodu wystepujacych od 9 lat zmian skérnych o charakte-
rze drobnogrudkowym, zlokalizowanych symetrycznie w obrebie
policzkéw oraz utraty 1/3 zewnetrznej czesci obu brwi. Na podstawie
charakterystycznego obrazu klinicznego rozpoznano KPAF.

Whioski. Rogowacenie mieszkowe zanikowe twarzy jest rzadka cho-
roba skéry o tagodnym przebiegu, stanowiaca diagnostyczny i tera-
peutyczny problem.

ABSTRACT

Introduction. Keratosis pilaris atrophicans faciei (KPAF), also known as
ulerythema ophryogenes, is a rare hereditary skin disorder of follicular
hyperkeratinization. The disease is characterized by erythematous fol-
licular papules on the supraorbital area, cheeks or forehead, with the
subsequent gradual loss of eyebrows. Keratosis pilaris atrophicans faciei
typically begins in infancy and the progression stops after puberty.

Objective. Presentation of a female with onset of KPAF at the age of 34.
Case report. A 43-year-old woman was seen in the dermatology out-
patient clinic due to cutaneous lesions in the form of small papules
located symmetrically on both cheeks and the loss of the lateral one-

third of eyebrows. The diagnosis of KPAF was established based on
clinical examination.

Conclusions. Keratosis pilaris atrophicans faciei is a rare benign disorder
and may constitute a diagnostic and therapeutic problem.
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WPROWADZENIE

Rogowacenie mieszkowe zanikowe twarzy (kera-
tosis pilaris atrophicans faciei - KPAF), okreslane takze
jako ulerythema ophryogenes, jest dziedziczna choroba
skoéry zwigzana z nadmiernym rogowaceniem ujéé
mieszkéw wlosowych, co w konsekwencji prowadzi
do procesu zapalnego, wtérnego zaniku mieszkéw
i utraty wloséw [1, 2]. Schorzenie rozwija sie zwykle
tuz po urodzeniu lub w okresie niemowlecym, a za-
trzymuje sie w wieku dojrzatym [1-3]. Patogeneza
KPAF nie jest w pelni poznana. Zmiany skérne cha-
rakteryzuja sie obecnoscia przymieszkowych gru-
dek opatrzonych rogowym czopem w obrebie za-
czerwienionej skéry. Choroba typowo wystepuje
w okolicy zewnetrznej czesci brwi, niekiedy zajmuje
policzki, rzadziej czolo [1, 2]. Nie ma dotad skutecz-
nych metod leczenia tego schorzenia.

CEL PRACY

Celem pracy jest przedstawienie rzadkiego przy-
padku kobiety, u ktérej KPAF rozpoczeto sie w 34.
roku zycia.

OPIS PRZYPADKU

Kobieta 43-letnia zglosila sie do Poradni Kliniki
Dermatologii, Wenerologii i Alergologii Gdanskiego
Uniwersytetu Medycznego z powodu licznych, sku-
pionych, hiperkeratotycznych, przymieszkowych
grudek, zajmujacych skoére okolicy przedusznej obu
policzkéw. W obrebie zmian skéra byla zaczerwie-
niona i szorstka w dotyku. Ponadto uwage zwracal
zupelny brak wloséw w obrebie zewnetrznej 1/3
czesci brwi oraz ich znaczne przerzedzenie w czesci
srodkowej (ryc. 1.). Zmiany skérne po raz pierwszy
pojawily sie w 34. roku zycia, tuz po pierwszej ciazy
powiklianej stanem przedrzucawkowym. Poczatko-
wo mialy one charakter pojedynczych, drobnych
grudek skupionych na niewielkim obszarze w okoli-
cy przedusznej prawej oraz w obrebie prawego tuku
brwiowego. Stopniowo pojawialy si¢ nowe zmiany
grudkowe oraz zaczerwienienie, zajmujac te same
okolice lewej czesci twarzy. Kobieta zglosila sie do
dermatologa, ktéry zalecil preparat do miejscowego
stosowania zawierajacy kwas azelainowy. Z uwagi
na nietolerancje, polegajaca na nasileniu zaczerwie-
nienia i pieczeniu skory, chora zaprzestata dalszego
stosowania leku. Przez okolo 4 lata zmiany mialy
stacjonarny charakter. W kolejnych latach pacjentka
obserwowata postepujace, stopniowe obustronne
wypadanie bocznych czesci brwi, ale mimo to nie
zglaszata si¢ do lekarza.
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Przy przyjeciu do Poradni w badaniu interni-
stycznym nie stwierdzono odchylenia od stanu pra-
widlowego. Wywiad osobniczy byl nieistotny.
W rodzinie zmiany o podobnym charakterze stwier-
dzono u najstarszego dziecka opisywanej chorej,
11-letniego chlopca. W badaniu dermatologicznym
widoczne byly drobnogrudkowe zmiany na rumie-
niowym podiozu, wystepujace obustronnie w obre-
bie tukéw brwiowych oraz okolic przedusznych
(ryc. 2.). Zwracalo uwage znaczne kliniczne podo-
bieristwo charakteru zmian i ich rozmieszczenia do
obrazu schorzenia u matki. Dyskretne zmiany poja-
wily sie u chlopca zaraz po urodzeniu i wraz z wie-
kiem stopniowo sie nasilaty. W badaniu stwierdzono
ponadto znaczna sucho$é¢ skéry oraz cechy nasilone-
go rogowacenia mieszkowego w obrebie ud i ra-
mion. W okresie wczesnodzieciecym u chlopca wy-
stepowaly czeste zapalenia oskrzeli i ptuc. W wieku
8 lat rozpoznano astme oskrzelowa.

Obraz kliniczny u matki i syna odpowiadat roz-
poznaniu KPAF. W celu potwierdzenia rozpoznania
od kobiety pobrano fragment skéry z prawego tuku
brwiowego do badania histopatologicznego. W ba-
daniu mikroskopowym wykazano obecnosé nacie-
kéw limfoidalnych, skoncentrowanych wokét miesz-
kéw wiosowych i do nich wnikajacych. Naskoérek byt

Rycina |. Chora (matka), lat 43. Na skérze policzka prawego wi-
doczne skupienie hiperkeratotycznych grudek na rumieniowym
podiozu. Znacznego stopnia przerzedzenie brwi z catkowitg utra-
ta wioséw w | /3 zewnetrznej czesci brwi. Zmiany odpowiadaja
poznej fazie KPAF

Figure |. Patient (mother), 43 years old. Concentration of hyperke-
ratotic papules and perifollicular erythema on the skin of the right
cheek. Thinning of the eyebrows with total hair loss of the lateral one-
third of eyebrows. Cutaneous lesions represent the late stage of KPAF
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Rycina 2. Chory (syn), lat I'|. Widoczne w okolicy przedusznej
prawej ognisko rogowacenia okotomieszkowego oraz zaczerwie-
nienie skéry z obecnodcia dyskretnych grudek w obrebie tuku
brwiowego, odpowiadajgce wczesnej fazie KPAF bez utraty brwi.
Zwraca uwage znaczne kliniczne podobienstwo do zmian wyste-
pujacych u matki

Figure 2. Patient (son), || years old. Follicular hyperkeratosis on the
skin of the right pre-auricular region and small erythematous follicu-
lar papules in the supraorbital area. Cutaneous lesions represent the
early stage of KPAF. Remarkable clinical similarity to mother’s cuta-
neous lesions

niezmieniony. W badaniu mikologicznym materialu
pobranego z tuku brwiowego i policzkéw nie stwier-
dzono obecnosci nuzenica i grzybéw chorobotwor-
czych.

W zwiazku z rozpoznaniem KPAF zalecono sto-
sowanie preparatéw miejscowych z tretynoing oraz
emolientéw. Po zakoriczeniu sezonu letniego rozwa-
za sie laserowe usuniecie zmian grudkowych.

OMOWIENIE

Rogowacenie mieszkowe zanikowe twarzy
(KPAF) jest jedng z trzech podjednostek chorobo-
wych, ktére obejmuje rogowacenie mieszkowe zani-
kowe (keratosis pilaris atrophicans - KPA). W skiad
tego schorzenia zalicza sie ponadto keratosis follicula-
ris spinulosa decalvans (KFSD), atrophoderma vermicu-
latum (AV) [1, 4] oraz wg niektoérych autoréw follicu-
litis spinulosa decalvans (FSD) [1, 5]. Inni autorzy
traktuja wymienione trzy jednostki jako rézny,
zalezny od lokalizacji i etapu rozwoju zmian (przy-
mieszkowa hiperkeratynizacja, zapalenie okolo-
mieszkowe, zanik i bliznowacenie), obraz tego
samego schorzenia [4, 6, 7]. Pomimo trudnosci w kla-
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syfikacji tych jednostek, istota zmian skérnych jest
podobna [4]. Choroby te cechuja nieprawidlowosci
zwigzane z procesem rogowacenia z nastepcza atro-
fig mieszkéw i wtérnymi lysieniem [1].

Okreslenie keratosis pilaris atrophicans faciei zostalo
po raz pierwszy zaproponowane w 1925 r. przez
Gansa [8], wczesniej te jednostke nazywano ulerythe-
ma ophryogenes. Termin ten wprowadzil Taenzer
w 1889 r. (z jezyka greckiego ule oznacza blizna,
a ophrys brew) [9], natomiast pierwszy opis choroby
przedstawil Wilson w 1878 r., uzywajac okreslenia
folliculitis rubra [1, 2].

Schorzenie zwykle rozpoczyna sie w pierwszych
miesigcach zycia. W wigkszosci przypadkéw choro-
ba ulega zahamowaniu po okresie dojrzewania [1-
3], jednak opisano progresje zmian w wieku dojrza-
tym, przejawiajaca sie postepujaca utrata brwi [2, 3].
U przedstawionej chorej zmiany skérne po raz
pierwszy pojawily sie pézno, bo w 34. roku zycia.
W pidmiennictwie opisano jedynie pojedyncze przy-
padki KPAF, ktoérych poczatek stwierdzono u oséb
dorostych [10, 11].

Patogeneza KPAF nie jest w pelni poznana [1, 12].
Genetyczne uwarunkowanie schorzenia nie budzi
watpliwosci. Uwaza sig, ze jest ono dziedziczone
autosomalnie dominujaco z niepelna penetracja [1, 2,
13]. Zaburzenia molekularne w KPAF nie sa dotad
poznane, ale postuluje sie, ze moga by¢ zwiazane
z defektem genetycznym w obrebie krétkiego ramie-
nia chromosomu 18 [14-16]. Nazarenko i wsp. suge-
rowali, ze manifestacja choroby wiaze sie z ujawnie-
niem recesywnej mutacji, polegajacej na delecji allela
Jtypu dzikiego” w obrebie utraconego fragmentu
ramienia krétkiego chromosomu 18 [17]. Inna grupa
badaczy na podstawie opisu pieciu rodzin z przy-
padkami KPAF wskazata na zwigzek choroby z ato-
pia [18]. Sugerowano, ze defekt genetyczny odpo-
wiedzialny za rozwdéj KPAF moze by¢ identyczny
lub bardzo zblizony do defektu odpowiedzialnego
za atopie [18]. Wspolistnienie KPAF i atopii autorzy
obserwowali u syna przedstawionej chorej. Inni
badacze wskazali na zwiazek KPAF z niedoborem
witaminy A, jednak zastosowana suplementacja nie
wplywala na przebieg schorzenia [2]. Poniewaz
w wiekszosci opisywanych przypadkéw KPAF
u kobiet pogorszenie zmian skérnych nastepowato
w okresie dojrzewania lub w ciazy, rozwaza sie
wplyw hormonéw plciowych na rozwéj tej choroby
[12]. W piSmiennictwie opisywano wspdétwystepo-
wanie KPAF z réznymi wrodzonymi zespolami,
takimi jak zespoét Noonan [19], zesp6t Cornelia de
Lange [20], choroba Naxos [21], zesp6t Rubinsteina-
-Taybiego [22] oraz zespdl sercowo-twarzowo-
-skérny [23].

W przebiegu KPAF wyréznia sie dwie fazy ewo-
lucji zmian skérnych - wczesng z obecnoécig grudek
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przymieszkowych otoczonych obwédka zapalng
oraz p6zna z wldknieniem i zanikiem mieszkéw [1].
W konsekwencji skéra jest zaczerwieniona i szorstka
w dotyku [1, 24]. Niezwykle typowym objawem
KPAF jest utrata zewnetrznej czesci brwi [1, 3]. Zmia-
ny skérne moga z czasem zajmowac skére policz-
kow, okolice przeduszng oraz rzadziej czolo [1, 2].
Pézng posta¢ KPAF z utrata brwi obserwowano
u przedstawionej chorej, natomiast u chtopca zmiany
skorne odpowiadaty wczesnemu etapowi choroby.

Rogowacenie mieszkowe zanikowe twarzy moze
by¢ przyczyna trudnosci diagnostycznych. Nietypo-
wy przebieg schorzenia lub nie w pelni rozwiniete
zmiany skérne sa czesto niemozliwe do odréznienia
od innych jednostek chorobowych, ktére charaktery-
zuja sie zaburzeniami keratynizacji, m.in. keratosis
pilaris, keratosis rubra pilaris, liszaj kolczysty, atypowa
postac tupiezu czerwonego mieszkowego [1, 23, 25].
W typowych przypadkach rozpoznanie mozna
oprze¢ na obrazie klinicznym. U oséb z niejedno-
znacznymi zmianami skérnymi niezbedne jest
wykonanie badania histopatologicznego.

Obraz mikroskopowy KPAF zalezy od fazy choro-
by [1]. W poczatkowym stadium schorzenia widoczne
jest nadmierne rogowacenie z obecnoscia czopéw
rogowych w obrebie ujs¢ mieszkéw wlosowych [1, 2,
20]. W kolejnym etapie pojawia sie¢ umiarkowany, nie-
specyficzny naciek zapalny, zmiany zanikowe naskor-
ka oraz wiéknienie i bliznowacenie [1, 2]. Nalezy jed-
nak zaznaczy¢, ze obraz histopatologiczny nie zawsze
jest jednoznaczny, zwlaszcza w poczatkowym stadium
choroby, i wéwczas bardzo trudno jest odrézni¢ KPAF
od innych choréb skéry, ktérych istota sa zaburzenia
rogowacenia [1]. Mimo ze u matki obraz histopatolo-
giczny niecatkowicie spelnial kryteria rozpoznania
mikroskopowego KPAF, to jednak obraz kliniczny
iprzebieg choroby oraz wystepowanie zmian o podob-
nym charakterze u dziecka uzasadniajg, wg nas, roz-
poznanie u obojga ulerythema ophryogenes.

Leczenie KPAF jest trudne [1]. Zastosowanie ana-
logéw witaminy D3, miejscowej i ogélnej glikokorty-
kosteroidoterapii, ogélnoustrojowych i miejscowych
retinoidéw, lekéw keratolitycznych lub fototerapii
daje zwykle ograniczony efekt [1, 24, 26]. Wyniki
leczenia moze poprawié terapia skojarzona [24, 26].
Rodriguez-Lojo i wsp. opisali cztery przypadki
KPAF leczone, z dobrym skutkiem, intensywnym
$wiatlem pulsacyjnym [12]. Gonzalez i wsp. wyka-
zali, ze laser pulsacyjny barwnikowy jest najbardziej
skuteczny i powinien by¢ terapia pierwszego rzutu
[24]. W pézniejszych stadiach choroby moga by¢
pomocne zabiegi dermabrazji i rekonstrukcja brwi
z zastosowaniem mikroprzeszczepéw wilosow [2, 3].
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PODSUMOWANIE

Przedstawiony przypadek jest rzadki z powodu
wyjatkowo péznego poczatku rogowacenia miesz-
kowego zanikowego. Ze wzgledu na umiejscowienie
zmian w obrebie twarzy, trwala utrate brwi oraz
brak w pelni skutecznych metod terapeutycznych
choroba moze by¢ przyczyna znacznych defektow
estetycznych i obnizenia jakosci zycia chorych.
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