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ABSTRACT

Keratosis pilaris atrophicans represents a group of rare diseases charac-
terized by keratosis pilaris on the extensor surfaces, inflammation and
atrophic scarring. The keratosis pilaris atrophicans spectrum includes
ulerythema ophryogenes, atrophoderma vermiculatum and keratosis
follicularis spinulosa decalvans. Folliculitis spinulosa decalvans is con-
sidered a variant of keratosis follicularis spinulosa decalvans, present-
ing with persistent pustules, keratotic papules and scarring alopecia.
The treatment is challenging, with few cases reported in the literature.
We report the case of a 20-year-old man with folliculitis spinulosa de-
calvans since childhood, which had worsened in the past 5 years, with
frequent recurrences and a poor response to isotretinoin but with some
improvement after acitretin.

STRESZCZENIE

Keratosis pilaris atrophicans jest grupa rzadkich choréb, ktére charaktery-
zujq sie rogowaceniem mieszkowym na powierzchniach wyprostnych
koriczyn, stanem zapalnym i zanikowym bliznowaceniem. Spektrum
keratosis pilaris atrophicans obejmuje: ulerythema ophryogenes, atrophoder-
ma vermiculatum oraz keratosis follicularis spinulosa decalvans. Folliculitis
spinulosa decalvans uwaza sie za odmiane keratosis follicularis spinulosa
decalvans, w przebiegu ktérej wystepuja przewlekle utrzymujace sie wy-
kwity skérne w postaci krostek i rogowaciejacych grudek oraz tysienie
bliznowaciejace. W piSmiennictwie opisano tylko nieliczne przypadki
tego schorzenia, a leczenie stanowi wyzwanie terapeutyczne. Opisu-
jemy przypadek 20-letniego mezczyzny z folliculitis spinulosa decalvans.
Pacjent zachorowal w dziecinstwie, jednak w ostatnich 5 latach obser-
wowano nasilenie zmian z okresowa tendencja do zaostrzen. Leczenie
izotretynoing nie bylo skuteczne, jednak obserwowano umiarkowang
poprawe po leczeniu acytretyna.

Key words: isotretinoin, alopecia, acitretin, folliculitis spinulosa deca-
lvans, keratosis pilaris, trichoscopy.
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INTRODUCTION

WPROWADZENIE

Keratosis pilaris atrophicans is a group of scarring
types of keratosis pilaris [1]. Disorders in this group
are rare and characterized by abnormal keratinization
of the follicular infundibulum that leads to obstruc-
tion, chronic inflammation, fibrosis and, ultimately,
follicular destruction and alopecia [2]. Keratosis pi-
laris atrophicans encompasses ulerythema ophry-
ogenes, also known as keratosis pilaris atrophicans
faciei, atrophoderma vermiculatum and keratosis
follicularis spinulosa decalvans (KFSD). Clinical
features common to all forms include facial involve-
ment, particularly the lateral brows and the cheeks,
prominent erythema and progression to an atrophic
stage with loss of hair in the involved areas [2]. Due
to the similarity of scalp lesions to those of follicu-
litis decalvans, for correct diagnosis it is important
to look for body and facial lesions in young patients
presenting scalp plaques of cicatricial alopecia and
polytrichia. In 1994, Oranje et al. suggested the term
folliculitis spinulosa decalvans to describe a per-
sisting inflammatory variant of KFSD that present-
ed with persistent pustules, keratotic papules, and
scarring alopecia, generally exacerbated at puberty
[3-6]. Unlike folliculitis spinulosa decalvans, KFSD
is associated with photophobia, ocular abnormalities
and palmoplantar keratoderma [3, 5]. Although the
main inheritance pattern of KFSD is X-linked, auto-
somal-dominant inheritance is more common in fol-
liculitis spinulosa decalvans [4].

OBJECTIVE

The aim of the study was to describe a case of fol-
liculitis spinulosa decalvans and its response to oral
retinoids.

CASE REPORT

A 20-year-old man, skin type IV, was referred to
our center presenting with erythema, papules, pus-
tules and diffuse scaling of the scalp since childhood,
which had worsened in the past 5 years. Scalp ex-
amination revealed scarring alopecia with polytri-
chia, similar to folliculitis decalvans (fig. 1 A) and
fibrotic papules in the occipital region, resembling
acne keloidalis nuchae (fig. 1 B). Diffuse follicular
keratosis, particularly remarkable over the trunk,
arms and face (fig. 1 C), and a reddish-brown discol-
oration of the facial skin were also noted (fig. 1 D).
The histological picture of scalp lesions showed a de-
creased number of follicles, absence of sebaceous
lobes, perifollicular fibroplasia, fusion and destruction
of follicular structures and inflammatory infiltrate
consisting of lymphocytes, plasma cells, neutrophils
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Keratosis pilaris atrophicans sa grupa bliznowa-
ciejacych odmian keratosis pilaris [1]. Schorzenia te
wystepuja rzadko i charakteryzuja sie zaburzonym
rogowaceniem ujs¢ mieszkéw wlosowych, co powo-
duje zaczopowanie uj$¢, przewlekly stan zapalny
1 wléknienie, a ostatecznie uszkodzenie mieszkéw
ilysienie [2]. Pojecie keratosis pilaris atrophicans obej-
muje: ulerythema ophryogenes (keratosis pilaris atrophi-
cans faciei), athrophoderma vermiculatum oraz keratosis
follicularis spinulosa decalvans (KFSD). Obraz klinicz-
ny we wszystkich postaciach charakteryzuje sie za-
jeciem twarzy, zwlaszcza zewnetrznej czesci brwi
i policzkéw, nasilonym rumieniem oraz progresja
do fazy zanikowej, w ktérej nastepuje utrata wto-
sOw w obrebie zmienionych chorobowo obszaréw
[2]. Ze wzgledu na podobieristwo zmian na owlosio-
nej skorze gtowy do folliculitis decalvans w procesie
diagnostycznym nalezy zwraca¢ uwage na zmiany
zlokalizowane na pozostalej skérze, m.in. twarzy
u miodych pacjentéw, u ktérych na owtosionej skorze
glowy wystepuja ogniska tysienia bliznowaciejacego
i politrychia. W 1994 r. Oranje i wsp. zaproponowali
okreslenie folliculitis spinulosa decalvans dla przewle-
kle zapalnej odmiany KFSD zazwyczaj zaostrzajacej
sie w okresie dojrzewania i przebiegajacej z uporczy-
wymi zmianami skérnymi w postaci krostek i rogo-
waciejacych grudek oraz tysieniem bliznowaciejacym
[3-6]. W odréznieniu od folliculitis spinulosa decalvans
KFSD towarzyszy $wiattowstret, zaburzenia w obre-
bie narzadu wzroku oraz rogowiec dtoni i stép [3,
5]. Chociaz podstawowy mechanizm dziedziczenia
KFSD jest sprzezony z chromosomem X, w folliculitis
spinulosa decalvans czesciej wystepuje dziedziczenie
autosomalne dominujace [4].

CEL PRACY

Celem pracy bylo przedstawienie przypadku fol-
liculitis spinulosa decalvans oraz odpowiedzi pacjenta
na leczenie doustnymi retinoidami.

OPIS PRZYPADKU

Dwudziestoletni mezczyzna z IV fototypem sko-
ry zostal skierowany do naszego oérodka z powodu
rumienia, zmian grudkowych i krostkowych oraz
rozlanych ognisk ztuszczania na owlosionej skérze
glowy. Zmiany pojawily sie w dziecinstwie, a w cza-
sie ostatnich 5 lat ulegly zaostrzeniu. W badaniu
skory owlosionej gtowy stwierdzono lysienie blizno-
waciejace oraz politrychie, podobnie jak w folliculitis
decalvans (ryc. 1 A), oraz zwlékniate grudki w okoli-
cy potylicznej przypominajace acne keloidalis nuchae
(ryc. 1 B). Stwierdzono ponadto rozlane rogowacenie
mieszkowe o szczegodlnie duzym nasileniu na tulo-

77



Mayara Hamilko de Barros, Danielle Carvalho Quintella, Tullia Cuzzi et al.

e

A : &

Figure 1. A— Diffuse scalp erythema, polytrichia and scarring aspect of the plaque with absence of follicular openings; B — on the occipital
scalp, a diffuse area of scarring and formation of fibrotic papules, resembling acne keloidalis nuchae; C — diffuse follicular keratosis, more
intense over the trunk, arms and face; D — reddish-brown discoloration of the facial skin was also noted

Rycina I. A — Rozlany rumien owlosionej skdry glowy, kepki wioséw i bliznowacenie; B — w okolicy potylicznej rozlane ognisko bliznowacenia
i zwidkniate grudki przypominajqce acne keloidalis nuchae; C — rozlane rogowacenie mieszkowe z duzym nasileniem na tufowiu, ramionach

i twarzy; D — czerwono-brgzowe przebarwienia skdry twarzy

and macrophages (figs. 2 A, B). Punch biopsies from
follicular papules showed hyperkeratosis and hyper-
granulosis in follicular openings (fig. 2 C). Laboratory
tests were normal and no comorbidities were report-
ed. There was no history of consanguinity in the fam-
ily. The assemblage of clinical findings allowed the
diagnosis of folliculitis spinulosa decalvans.
Treatment was attempted with several cycles of oral
sulfamethoxazole + trimethoprim, fusidic acid cream
and topical betamethasone valerate. During treat-
ment, there was remission of inflammatory lesions,
but with immediate relapse after drug suspension.
Considering the frequent need of antibiotics to control
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wiu, ramionach i twarzy (ryc. 1 C) oraz czerwono-
-brazowe przebarwienia na skérze twarzy (ryc. 1 D).
W badaniu histologicznym zmian z owlosionej skory
glowy obserwowano zmniejszenie liczby mieszkéw
wlosowych, brak zrazikéw fojowych, widknienie
okotomieszkowe, zespolenie i zniszczenie struktur
mieszkowych oraz naciek zapalny ztozony z lim-
focytéw, plazmocytéw, neutrofiléw i makrofagéw
(ryc. 2 A, B). W materiale pobranym metoda biopsji
sztancowej wykazano hiperkeratoze i hipergranuloze
w ujsciach mieszkéw wiosowych (ryc. 2 C). U pacjen-
ta nie stwierdzono odchyleni od normy w wynikach
badan laboratoryjnych oraz wspétistnienia innych
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disease activity, oral isotretinoin 0.5 mg/kg/day was
introduced. After 3 months of continuous use, no re-
sponse was observed. Treatment was then switched to
acitretin 20 mg/ day for 6 months. During this period,
a great reduction in the number of inflammatory re-
lapses and need of oral antibiotics was observed. None
of the drugs was able to smooth the keratosis pilaris.

CONCLUSIONS

Folliculitis spinulosa decalvans is usually recur-
rent and there is no consistently effective treatment
[4]. Several systemic treatments have been attempted,
such as dapsone, antibiotics, isotretinoin and etreti-
nate, with variable results [4, 7-10]. Although partial
improvement is described, antibiotic therapy seems to
lead to frequent relapses after drug discontinuation.

It has been suggested that the use of oral retinoids
in the early and more inflammatory phase of the dis-
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Figure 2. Scalp biopsy revealed a folliculitis pattern of reaction, cha-
racterized by an inflammatory infiltrate consisting of lymphocytes,
plasma cells, neutrophils and macrophages involved by fibrosis (A —
H + E, 100x) besides the absence of sebaceous lobes, fusion of
follicular structures, perifollicular fibroplasia and follicular/perifollicu-
lar inflammation (B — H + E, 100x). Histology of a papule showed
hyperkeratosis and hypergranulosis in follicular opening (C—H + E,
100x)

Rycina 2. Wycinek z owfosionej skdry gowy — obraz charakterystycz-
ny dla zapalenia mieszkéw wiosowych: naciek zapalny ztozony z lim-
focytow, plazmocytdw, neutrofildw i makrofagéw zwigzany z widknie-
niem (A—H + E, 100X), a takze brak zrazikéw fojowych, zespolenie
struktur mieszkowych, widknienie okolomieszkowe i mieszkowe lub
okofomieszkowy stan zapalny (B — H + E, 100X). Badanie histo-
logiczne zmiany grudkowej wykazato hiperkeratoze i hipergranuloze
w ujsciu mieszka wiosowego (C — H + E, 100X)

choréb. W wywiadzie rodzinnym nie odnotowano
malzenstw miedzy bliskimi krewnymi. Na podstawie
ogoblnego obrazu klinicznego ustalono rozpoznanie
folliculitis spinulosa decalvans.

Zastosowano kilka cykli leczenia w schemacie: do-
ustny sulfametoksazol + trimetoprim oraz miejsco-
wo kremy z kwasem fusydowym i walerianem beta-
metazonu. Podczas terapii uzyskano remisje zmian
zapalnych, jednak bezposrednio po odstawieniu le-
kow nastapil nawrét. Z powodu czestego stosowania
w przeszlosci antybiotykéw wdrozono leczenie izotre-
tynoing w dawce 0,5 mg/kg m.c./dobe. Po 3 miesigcach
leczenia izotretynoing nie stwierdzono poprawy. Lecze-
nie zmieniono wéwczas na acytretyne w dawce 20 mg/
dobe stosowana przez 6 miesiecy. Podczas stosowanej
terapii zaobserwowano istotne zmniejszenie liczby na-
wrotéw stanu zapalnego oraz koniecznosci stosowania
doustnych antybiotykéw. Zaden z lekéw nie ograni-
czyl nasilenia keratosis pilaris.
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ease may bring some benefit [11]. Despite some posi-
tive results reported in the literature, oral isotretinoin
did not reduce inflammatory signs in our patient. In-
terestingly, acitretin was able to control inflammation
to some extent, reducing the need of oral antibiotics.

Even though acitretin was unable to fully control
disease activity, we consider that it might be an al-
ternative in patients exposed to prolonged antibiotic
therapy.
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WNIOSKI

Folliculitis spinulosa decalvans ma zazwyczaj cha-
rakter nawrotowy i nie ma trwale skutecznego le-
czenia tej choroby [4]. Istnieja préby stosowania
dapsonu, antybiotykéw, izotretynoiny i etretynatu,
z réznym skutkiem terapeutycznym [4, 7-10]. Po-
mimo doniesieri o uzyskaniu czeSciowej poprawy
w wyniku leczenia antybiotykami, po ich odstawie-
niu czesto dochodzi do nawrotu.

Sugeruje sig, ze wdrozenie do leczenia doustnych
retinoidéw we wczesnej i bardziej zapalnej fazie
choroby moze przynosic¢ pewne korzysci [11]. W pis-
miennictwie opisano przypadki korzystnych efektow
leczenia izotretynoing, jednak u naszego pacjenta lek
nie ograniczyl objawéw zapalnych. Interesujacy jest
fakt, ze po zastosowaniu acytretyny uzyskano cze-
§ciowe zmniejszenie stanu zapalnego i ograniczenie
koniecznosci stosowania doustnej antybiotykoterapii.

Mimo ze leczenie acytretyna nie umozliwito pel-
nego opanowania aktywnosci procesu chorobowego,
uwazamy, ze moze ona stanowi¢ alternatywna opcje
terapeutyczna u pacjentéw stosujacych diugotrwale
antybiotykoterapie.
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