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Saygilanmizia

Cocukluk Gaginda Hipertrikoz
Hypertrichosis in Childhood

Hipertrikoz, bir bireyde yasi ve cinsiyetine gére normalden fazla ve asin miktarda
kil bOyUmesidir. Hipertrikozda kil bUyUmesi androjen bagimli degildir ve erkek fipi kil
bUyUmesini icermez. Bu &zelligi ile hirsutismustan ayrilir. Bu derlemede cocuklarda
gorulen hipertrikoz; generalize hipertrikoz ve lokalize hipertrikoz olmak Uzere 2 ana baslk
altinda incelenecektir. Ayrica generalize hipertrikoz ve lokalize hipertrikoz; konjenital ve
akiz alt basliklarn altinda sunulacaktir.

Anahtar kelimeler: Hipertrikoz, cocuk, generalize, lokalize, konjenital, akiz

Abstract

Hypertrichosis is more than normal and excessive hair growth according to individual's
age and sex. In hypertrichosis, hair growth is not androgen dependent and does
not include male type hair growth. Hypertrichosis differentiates from hirsutism with
this feature. In this review, childhood hypertrichosis will be examined under two main
headings as generalized hyperirichosis and localized hypertrichosis. Also, generalized
hypertrichosis and localized hypertrichosis will be presented with congenital and
acquired sub headings.

Keywords: Hypertrichosis, child, generalised, localised, congenital, acquired
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Girig Bu derlemede cocukluk cadinda gorilen

hipertrikoz,  killanin ~ dagihmina  gore
Kil folikiilleri vicudumuzda palmoplantar generalize ve lokalize olmak iizere iki ana
ve dudaklarin disinda her yerde bulunur.  paslik altinda incelenecektir. Generalize
Lanugo killar medullasiz, uzun Kkillardir.  hipertrikoz, konjenital generalize hipertrikoz
Birkag santimetreye kadar blydyebilirler ye edinsel generalize hipertrikoz; lokalize

ve normalde intrauterin hayatta ve/veya hipertrikoz ise konjenital lokalize hipertrikoz
dogumdan sonraki birkag haftada dokilirler.  ye edinsel lokalize hipertrikoz olarak

Dokdlmenin ardindan lanugo tlylerinin - synulacaktir (Tablo 1) (1-3).

yerini vicutta vellus tiyleri, skalpta ise

terminal killar ahr. Vellus killar medullasiz, A. Generalize Hipertrikoz

kisa, yumusak ve acik renkli killardir. Terminal

killar medullasi olan, bulundugu yere gére Generalize hipertrikozis lanugo, vellus ve

kalinhigi ve sertligi degisen killardir (1-3). terminal killarin vicut ylzeyinin biytk bir
kisminda ¢ogalmasidir. Akkiz olarak lanugo

killarin terminal killara transformasyonuyla
da olusur (1-3).

Hipertrikoz androjenden badimsiz olarak
vicudun herhangi bir yerinde killarin asiri
blyimesi olarak tanimlanir (1). Hipertrikoz
siklikla hirsutismusla kanstirilir. Hirsutismus 1. Konjenital Generalize Hipertrikoz

kadm[arda androje"ne .du_yarll yerlerde kl!lar!n Konjenital generalize hipertrikoz, izole form
androjen asin  dretimi  veya androjenin  ye altta yatan kompleks malformasyonlu

end-organ sensitivitesinin - artmasi sonucu  sendromlar olmak izere 2  sekilde
erkeklerdeki gibi agin biytimesidir. Hipertrikoz g flandirilir (1-3).

baslangic yasina gore konjenital ve edinsel;
dagiimina gore generalize ve lokalize ve kil
tipine goére lanugo, vellus, terminal kil olarak izole konjenital generalize hipertrikozun
siniflandirilir.  Hipertrikoz izole olabilecegi prototipi konjenital hipertrikozis
gibi farkh anomalilere de eslik edebilir lanuginoza ve konjenital hipertrikozis
(1-3). Universalistir (1).

izole Konjenital Generalize Hipertrikoz
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Konjenital Hipertrikozis = Lanuginoza:  Konjenital
hipertrikozis lanuginozada lanugo tlylerin vellus tiylerine
dontsiml gorilmez. Otozomal dominant gegisli bir
hastaliktir ve nadir gérilir. ince, giimisi ve sari renkli tiyler
10 cm’ye kadar uzayabilir. Palmoplantar ve dudaklar harig
tim viicut yuzeyini kaplayarak “kopek ylzi” veya “kedi
ylzU” olarak tanimlanan goriinime neden olur. Cesitli dis
anomalileri, kulak malformasyonlari, glokom, pilor stenozu,
fotofobi, nadiren fiziksel ve mental gerilikler eslik edebilir (2).
8922 kromozomuyla tasinan mindr fasiyal dismorfizm, dental
bozukluklar ve ¢ok sayida meme basiyla seyreden formuna
Ambras sendromu adi verilir (1,2).

Konjenital Hipertrikozis Universalis: Konjenital
hipertrikozis tiniversalis klinik olarak konjenital hipertrikozis
lanuginozaya benzer. Killarin dagilim yerleri yiiz, gévde, sirt
ve kalcalardir. Etkilenen bireylerde terminal killar dogumda
vardir. Otozomal dominant kalitilan ve X'e bagh (Xq24-g27.1
kromozomu) gecisli tipleri vardir (1,4).

Generalize Hipertrikozun Primer Olarak Goriildiigi
Sendromlar

Generalize  hipertrikozun  primer olarak  gorildigu
sendromlar, gingival defektin eslik ettigi konjenital generalize
hipertrikoz ve g6z defektlerinin eslik ettigi konjenital
generalize hipertrikoz olarak siniflandirlabilir (Tablo 2) (1-5).

Gingival Defektin Eslik Ettigi Konjenital Generalize
Hipertrikoz

Gingival Fibromatozisle iliskili Konjenital Generalize
Hipertrikoz: Koyu terminal killar ilaglardan bagimsiz olarak
ylzln periferinde, sirtta, ekstremitelerde fazladir ve yasamin
ilk yillarinda dokdlebilir. Hastalarda kaba ylz gorinimu
vardir. Hastalarda kognitif fonksiyonlarda gecikme ve epilepsi
olabilir. Gingival hiperplazi daha sonra gelisebilir. Otozomal
dominant kalitilir (1,2,5).

Zimmermann-Laband Sendromu: Generalize hipertrikozun
yani sira gingival hiperplazi, kaba yUlz, hipoplastik tirnaklar
ve hipoplastik distal falankslar, eklem hiperekstansibilitesi,
dogumda makrozomi, hepatosplenomegali ve mental
retardasyon vardir. Otozomal dominant olarak 3p21.2
kromozomuyla kalitilir (1,2,6).

Cantu Sendromu: Kaba gingival hiperplazi, kaba yiz,
osteokondrodisplazi, dogumda makrozomi, kardiyomegali
hipertrikoza eslik eder. Otozomal dominant gegcislidir (2,7).

Goz Defektlerinin Eslik Ettigi Konjenital Generalize
Hipertrikoz

Amarozis Konjenita Cone-Rod Tipi ile Birlikte Hipertrikoz:
Generalize hipertrikoz, fotofobi ve retinal distrofiye bagli
gorme bozuklugu eslik eder. Otozomal resesif gecislidir (1).

CAHMR Sendromu: Temtamy ve Sinbawy (8) tarafindan
katarakt, hipertrikoz ve mental retardasyonun goérildigu
sadece bir aile bildirilmistir. Otozomal resesif gecislidir (1,8).

Generalize Hipertrikozun Sekonder Olarak Goriildiigii
Sendromlar

Generalize hipertrikozun sekonder olarak goraldigu
sendromlar Tablo 3'te yer almaktadir (1-4).

Cornelia de Lange Sendromu: Hastalarin %60'inda kutis
marmorata, kiiciik meme basi ve kiicik umblikus vardir.
Mikrosefali, kisa boyun, diisiik 6n ve arka sac cizgisi, birlesik
kaslar, kivrilmis kirpikler gibi karakteristik bir yliz gérinimu
vardir. Kalin, diistik ve arkaya bukilmus kulaklar; ylziin ortasi
diz; kisa, genis burun ve deprese burun koki; agiz koseleri
asaglya donik ve cene genellikle kuguktir. Yuksek, yarik
damak ve dis anomalileri eslik edebilir. Genellikle prenatal ve
postnatal blylme geriligi vardir.Kisa boy, kiictik ayak ve kiigtik
ellerin yani sira psikomotor gelisim gecikir. Siklikla isitme
kaybi, skolyoz ve servikal malformasyon, pektus ekskavatum,
erken osteoporoz ve pilor stenozu vardir. Konjenital kalp

Tablo 1. Hipertrikozun siniflamasi

A. Generalize hipertrikoz

B. Lokalize hipertrikoz

1. Konjenital generalize hipertrikoz

1. Konjenital lokalize hipertrikoz

Izole konjenital generalize hipertrikoz
- Konjenital hipertrikozis lanuginoza
- Konjenital hipertrikozis tiniversalis

Generalize hipertrikozun primer olarak goriildiigii sendromlar
- Gingival defektin eslik ettigi KGH
- GOz defektlerinin eslik ettigi KGH

Generalize hipertrikozun sekonder olarak goriildiigii sendromlar

2. Edinsel lokalize hipertrikoz

2. Edinsel generalize hipertrikoz

KGH: Konjenital generalize hipertrikoz

Gingival defektin eslik ettigi KGH

Tablo 2. Generalize hipertrikozun primer olarak goriildiigii sendromlar

Goz defektlerinin eslik ettigi KGH

- Gingival fibromatozisle iligkili KGH
- Zimmermann-Laband sendromu
- Cantu sendromu

- Amarozis konjenita cone-rod tipi ile birlikte hipertrikoz
- CAHMR sendromu

KGH: Konjenital generalize hipertrikoz
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hastaligi, bobrek ve Uriner sistem anomalileri, kriptorsidizm
ve hipoplastik genital anomaliler eslik edebilir. NIPBL, SMC1A,
SMC3, RAD21 ve HDAC8 genlerindeki mutasyona bagli olarak
gelisir (1,2,9).

Coffin-Siris Sendromu: Skalpta seyrelmis killar, kaba yiz
gorinumi, hipoplastik 5. el tirnadi ve distal falanks, blylime
geriligi ve mental retardasyon gorilur. Genellikle sporadiktir;
ancak otozomal dominant bildirilen olgular da vardir (1-3,10).

Barber-Say Sendromu: Generalize hipertrikozun yani
sira atrofik gevsek deri, makrostomi, kaba ylz goérinim,
hipoplastik meme baslari vardir ve biiylime geriligi goralir.
KMT2A gen mutasyonu vardir. Otozomal dominant kalitilir
(1,2,11).

Akromegaliyle Birlikte Hipertrikoz: Nadir gorilen
bu formda kaba yilz, buyiuk eller, ekstremitelerde
hiperekstansibilite, tekrarlayan perikardiyal eflizyon ve
testosteronemi vardir. Otozomal dominant kalitilir (2,12).

Wiedemann-Steiner Sendromu: Hipertrikozla birlikte
belirgin alin, disik sa¢ cizgisi, genis burun koki, kiclk
kulaklar ve hipertelorizm sendromun tipik yiiz gériinimuna
olusturur. Hastalarda hipotoni, kisa boy, ileri kemik yas,
hipoplastik 12. kaburga, displastik kalca, ellerde hamur
kivaminda fazla deri, hipoplastik 5. parmak orta falanksi
vardir. KMT2A gen mutasyonu vardir (1,13).

Berardinelli-Seip Sendromu: Generalize hipertrikozla birlikte
farkli deri ve sistemik bulgularin eslik ettigi nadir gorilen
bir hastaliktir. Tip 1 ve tip 2 formu vardir. Tip 2 yenidogan ve
infant doneminde ayirt edilebilir; daha sik ve daha siddetlidir.
Lipoatrofik diyabet ve generalize konjenital hipertrikoz
sendromun ana bulgularidir. Hastalarin karakteristik bir yiz
gorinumi vardir. Batik ¢ene, buytk kulaklar, kivircik saglar
ve ekstragenital hipertrofi vardir. Ketoz olmaksizin insilin
rezistansi olan bir diyabet vardir. Yillar icinde gittikce killar daha
belirgin hale gelir. Kognitif fonksiyonlarda gecikme, korneal
opasite, hepatosplenomegali, kardiyak ve renal anomaliler
olabilir. Ayrica akantozis nigrigans, belirgin subkutan venler ve
ksantomlar eslik edebilir. Otozomal resesif gecislidir (1,14).

Donohue Sendromu: insiilin gen mutasyonu sonucu
konjenital insilin direncinin gorildigi “leprechaunism”
olarak da bilinen bir sendromdur. Hastalarda clicelik
karakteristiktir. Elfin fare yizl, distik kulak cizgisi, buyuk
gozler ve kalin dudaklar eslik eder. Hastalarda androjen
yuksekligi, deride belirgin deri kirisikhidgiyla birlikte azalmis
subkutan yag dokusu, ekstragenital hipertrofi, abdominal
distansiyon ve yavas blylme vardir. Glikozhomeostazisindeki

kayip ve enerji metabolizmasindaki bozukluk nedeniyle
erken mortalite riski vardir (15).

Torg-Winchester Sendromu: Generalize hipertrikoz, eklem
ve kemik anomalileri, periferal korneal opasite ve kaba yiiz
gorinim tipiktir ve hastalar clicedir. Deride lokalize kalin
plaklar, karpal, tarsal ve interfalangial eklemlerde progresif
osteoliz gorilur. MMP2 gen mutasyonu vardir (16).

Rubinstein-Taybi Sendromu: Kusa benzer yiiz goriinimu
ve generalize hipertrikoz, hipertelorizm, mikrosefali, blyuk
basparmak, kognitif fonksiyonlarda gecikme, postnatal
blytime geriligi goralir. CREBBP ve EP300 proteinlerini
kodlayan genlerdeki mutasyona bagh gelisir. Otozomal
dominant gecislidir (17,18).

Schinzel-Giedion Sendromu: Orta ylizde ¢okme, alinda
cikintiyla seyreden kognitif fonksiyonda gecikme, epileptik
nobetler; kafatasi, falanks ve kaburga kemiklerinde radyolojik
anormallikler gibi multiple anomalinin goruldigi konjenital
bir hastaliktir. SETBP1 gen mutasyonu vardir (1).

Gorlin-Chaudry-Moss Sendromu: Kraniofasiyal dizostozun
gorildigu konjenital malformasyonlarin eslik ettigi bir
hastaliktir. Gelismemis genitalya, patent duktus arteriyozus,
dis hipoplazisi ve dijital defektler gorilir. Halen iliskili bir gen
mutasyonu bilinmemektedir (1,19).

Fetal Maruziyetlere Bagh Konjenital Generalize
Hipertrikoz: Fetal hayatin ilk 9 haftasinda hidantoine
maruziyet sonucu %10 “Fetal Hidantoin sendromu” gelisir.
Fetal Hidantoin sendromunda c¢ocukta hipertrikoz, tirnak
hipoplazisi, yarik damak, ylizde orta hat defekti, blyik st
dudak ve diistik dogum agirligi gordlar (20).

Fetal alkol sendromu gebeligin herhangi bir déneminde
alkol maruziyeti ile ortaya cikar. Hipertrikozun mekanizmasi
tam bilinmemektedir. Fetal alkol sendromunda bulylime ve
gelisme geriligi, mental retardasyon, mikrosefali, kisa kalkik
burun, yarik damak, ince st dudak, filtrumun gelismesinde
gerilik sonucunda karakteristik yiz bulgulari vardir (21).

Mukopolisakkaridozlar: Mukopolisakkaridozlar
glikozaminoglikan metabolizmasi icin gerekli lizozomal
enzimlerin eksikligi sonucu gelisir. Her bir enzimin
eksikligi icin farkli bir isim verilmistir. Ancak tim
mukopolisakkaridozlarda kisa boy, tipik ylz goérinimd,
iskelet anomalileri, hepatosplenomegali ve kardiyak
anomaliler vardir. Mental retardasyon ve korneal opasite
hastalarda farkh  derecelerde bulunur. Hipertrikoz
mukupolisakkaridozlarin  birka¢ tipinde gorilir. Bazi
olgularda lanugo tilyleri govdede, daha yaygin olarak

Tablo 3. Generalize hipertrikozun sekonder olarak gériildiigii sendromlar

Cornelia de Lange sendromu
Coffin-Siris sendromu
Barber-Say sendromu
Akromegaliyle birlikte hipertrikoz
Wiedemann-Steiner sendromu
Berardinelli-Seip sendromu
Donohue sendromu
Torg-Winchester sendromu
Rubinstein-Taybi sendromu
Schinzel-Giedion sendromu

Gorlin-Chaudry-Moss sendromu

Fetal maruziyetlere bagl konjenital generalize hipertrikoz
Mukopolisakkaridozlar

Porfirialar

Stiff skin sendromu

Winchester sendromu

Hemimaksillofasiyal displazi

MELAS sendromu

Itonun hipomelanozu
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da sirt ve ekstremitelerde gorulir. Kaslarin cali gibi
gorinim, frontal sac cizgisinin asagida olmasi, kaba
sa¢ gorinimu tipiktir. Mukopolisakkaridozlarda Hurler
sendromu (mukopolisakkaridoz 1), Hunter sendromu
(mukopolisakkaridoz 2) ve Sanfilippo sendromunda
(mukopolisakkaridoz 3) hipertrikoz gorilir. Bu hastalarda
kil safti triangdiler ve irregulerdir. Hipertrikozun patogenezi
bilinmemektedir. Ancak asit mukopolisakkaridin kil
blylimesini stimle ettigi sanilmaktadir (21).

Porfirialar: Hem sentezindeki enzim defektleri nedeniyle
hem de porfirin prekirsorlerinin birikmesiyle olusan bir grup
hastaliktir. Eritropoietik porfiria, deride porfirin birikmesi
sonucu ultraviyoleye bagli glines géren alanlarda fotosensitivite
gelisimiyle karakterize bir porfiriadir. Glines goren alanlarda
skar ve hipertrikoz gelisir. Konjenital eritropoietik porfiriada
(Gunther hastaligl) dogumdan itibaren vezikil ve biillerle
seyreden siddetli fotosensitivite vardir. Bu lezyonlarin gelistigi
alanlarda daha sonra hiperpigmentasyon, skar ve hipertrikoz
gelisir. Porfiria kutanea tarda hastalarinin %60'inda hipertrikoz
gelisir. Ayrica herediter koproporfiria ve varigate porfiriada da
hipertrikoz gorilebilir (21,22).

Stiff skin Sendromu: Stiff skin sendromunda tas gibi sert
deri vardir. Eklem hareketlerini kisitlar ve hipertrikoz vardir.
Hastaligin en sik komplikasyonu deri sertligine bagl restriktif
akciger kapasitesidir. Deride mukopolisakkaridoz yoktur;
ancak hiyaliironik asit metabolizmasiyla olusan toluidin mavisi
ve alsian mavisi ile glicli boyanan birikim vardir (21,23).

Winchester Sendromu: Deri kalinhgi ve hipertrikozun
gorildiaga kalitsal bir hastaliktir. Korneal opasite, karpal ve
tarsal kemikte osteolizle birlikte kisa boy vardir. Calismalarda
anormal kollajen yikimi ve idrarda anormal oligosakkarid
gosterilse de Winchester sendromundaki biyokimyasal defekt
bilinmemektedir (21).

Hemimaksillofasiyal Displazi: Hemimaksillofasiyal
displazide yiliz asimetriktir; maksillada tek tarafli genislik ve
ipsilateral ylizde hipertrikoz vardir. Yiiz kaba goérinimlidur;
mikrosefali, belirgin dudaklar, disik burun kemeri ve
genis burun vardir. Bu hastalik dislerde hipoplazi ve
ipsilateral yumusak dokunun hiperplastik olmamasi ile
hemihipertrofiden ayrlir. Bu hastaligin odontomaksiller
displaziile ayni hastalik olabilecedi ileri stirilmektedir (21,24).

MELAS Sendromu: MELAS sendromu mitokondriyal
ensefalomiyopati, laktik asidoz, strok benzeri ataklar, boyunda
skuamoz eritem ve kasinti, bacaklarda hipertrikozun eslik
ettigi deri bulgularini icerir. Bir olguda deri biyopsisinde
erektor pili kasinda hiperplazi ve bu kaslarda dismorfik
mitokondri oldugu bildirilmistir (25).

ito’nun Hipomelanozu: ito'nun hipomelanozu kromozomal
mozaizmin gorildigu Blaschko cizgilerini takip eden
hipopigmente yama ile karakterize bir hastaliktir. Norolojik
semptomlar en sik gorilen semptomlardir. Hastalarda
hipopigmente alanlarda ya da normal deride hipertrikoz
gorilebilir (21,26).

2. Edinsel Generalize Hipertrikoz

Edinsel generalize hipertrikoz ilaclar, serebral hastaliklar,
tiroid hastaliklar gibi bircok nedene bagli olarak gelisebilir
(Tablo 4) (2,21).

ilagla iliskili Edinsel Generalize Hipertrikoz: Edinsel
generalize hipertrikoz genellikle ila¢ kullanimina bagli ortaya
cikar. Orta kalinliktaki terminal killarin yavasca blylmesiyle
iliskilidir. Killanma genellikle alin, sakak, ekstremitelerin
fleksorlerinde ve gdvdede gériiliir. ilacla iliskili hipertrikoz
genellikle ilag kesildikten sonra geriler. Killarin dagilimi
ilag iligkili hirsutizmden ayirimda yardimai olur. Hipertrikoz
antibiyotikler, antiinflamatuvar ilaglar, vazodilatatorler,
dilretikler, antikoviilzanlar, immistpresifler, psoralenler,
antiseptik ajanlar ve selatorler gibi bircok ilaca bagli olarak
gelisebilir (Tablo 5) (2,21).

Minoksidil kullananlarin %70’inde hipertrikoz gelisir. Killar
ozellikle yuiz, omuzlar ve ekstremitelerde gorilir. Vellus killari
terminal killara donlsur. Generalize hipertrikoz sistemik
alimdan sonra gorulir. Nadiren lokal uygulama sonrasi
generalize hipertrikoz da gelisebilir. Lokal uygulamadan
yaklasik 4 ay sonra terminal killarda artis gorulir ve ilag
kesildikten sonra aylar icinde kaybolur (3,21,27).

Transplantasyon nedeniyle immiinstpresif olarak siklosporin
kullananlarin %24-94'tinde hipertrikoz gorlir. Bu oran ¢cocuk
hastalarda daha fazladir (21). Hipertrikoz graft-versus-host
hastaliginda veya insilin bagimsiz diyabeti olan siklosporin
kullanicilarinda daha yaygindir. Kil biiytimesi difflizdiir ve ilag
kullanimini takiben 2-4 haftada baslar. Cocuk ve adolesanlar
orta ve siddetli hipertrikoz icin en fazla riske sahiptir.
Hipertrikoz ilag kesildikten sonra 1-2 ay icinde geriler (3,28).

Bir benzodiazepin olan diazoksid c¢ocuklarda idiyopatik
hipoglisemi tedavisinde kullanilir. Diazoksid kullanan
cocuklarin  %50-100'tinde  hipertrikoz ~ gorilar.  ilaca
baslandiktan 6 hafta sonra lanugo tlyleri buylimeye baslar.
En sik alin, ense, boyun, kas, kirpik, sirt ve ekstremitelerde
gorilir. Genellikle hipertrikoz, ilag kesildikten sonra 2-5
ayda kendiliginden geriler. Diazokside bagl hipertrikoz
anagen fazdaki killarin oraninin artmasiyla iliskilidir. Gebelik
esnasinda anneye antihipertansif olarak diazoksid verildiyse,
infantta dogumda hipertrikozis lanuginoza ve fokal alopesi
gibi kil anomalileri insidansi artar (3,21).

Fenitoin kullananlarin  %5-12'sinde ek;tremitelerde daha
belirgin olmak lizere hipertrikoz gorilir. llag kullanimiyla 2-3

Tablo 4. Edinsel generalize hipertrikoz nedenleri

Tlaglar Tiroid hastaliklar1

Serebral hastaliklar Akkiz porfiria

Akrodini Lawrence-Seip sendromu
Enfeksiyonlar POEMS sendromu
Malniitrisyon Akkiz hipertrikozis lanuginoza
Dermatomiyozit

Tablo 5. Hipertrikoza neden olan ilaglar

Streptomisin Trimetilpsoralen
Benoxaprofen Metoksipsoralen
Glukokortikoidler Hekzaklorobenzen
Diazoksid Penisilamin
Minoksidil Interfero-a
Prostaglandin E1 Setuksimab
Asetazolamid Fenoterol

Fenitoin Psoralen
Siklosporin Antiseptikler
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ayda ortaya cikar. Tedavi kesildikten sonra hipertrikoz geriler;
ancak ilag kesildikten sonra 1 yil boyunca killar sebat edebilir
(3,21).

Cocuklarda glokom tedavisinde kullanilan asetozolamid sirt
ve bacaklarda hipertrikoza yol acabilir (21).

Serebral Hastaliklar: Postviral ensefalit, ¢ocuklarda
posttravmatik bas yaralanmasi, travmatik sok, gecici diensefali,
hipofiz ve hipotalamik hastaliklar gibi beyin hastaliklarinda
generalize hipertrikoz gorilebilir. Hipertrikoz gelisiminde
hipotalamik faktorlerin rol oynadigi diisiintilmektedir (21).

Akrodini: Kronik civa maruziyeti sonucu olusan nadir bir
hastaliktir. Parmaklar ve burunda eritem, ter ve tukurik
sekresyonunda artig, el ve ayak adrisi vardir. Generalize
hipertrikoz akrodini gerileyince kaybolur (21,29).

Enfeksiyonlar: Cocuklarda tuberkiiloz enfeksiyonunda
generalize  hipertrikoz ~ gorilebilir. ~ Killar  ylz ve
ekstremitelerde gorilebilir. AIDS hastalarinda hipertrikoz
primer olarak kirpik, kas ve kulaklarda gorilebilir. AIDS
hastalarinda hipertrikoz insan immiin yetmezlik virlistiniin
(HIV) direkt etkisine veya verilen immunsupresif tedavilere
bagli olarak gelisir (21,30).

Malniitrisyon: On dokuzuncu yiizyllda gérilen irlanda
Patates Kithgi'nda (Irish Potato Famine) oldugu gibi
malnutrisyon, achk, marasmus, Colyak hastaligi, anoreksiya
nevroza ¢ocuklarda generalize vellus hipertrikozuna neden
olabilir. Generalize hipertrikoz prevalansi bulimia gibi
hastaliklarda %36, anoreksiya nervozada ise %70'tir (21,31).

Dermatomiyozit: Juvenil dermatomiyozitte ylz ve
ekstremitelerde hipertrikoz gorilebilir. Dermatomiyozitli
erkek cocuklarda bu durum daha yaygindir (3,21,32,33).

Tiroid Hastaliklari: Hipotiroidi ve hipertiroidi gibi tiroid
hastaliklarinda killar hipertrikoz veya alopesi gibi farkli
sekilde etkilenir. Hipotiroidizmde saclar kaba, kuru
ve kirilgandir. Hipotiroidizmde generalize hipertrikoz
cocuklarda yetiskinlerden daha siktir. Hipotiroidizmin
tedavisiyle hipertrikoz geriler. Hipertiroidinde pretibial
miksddem plaklari Uzerinde lokal hipertrikoz gorilebilir.
Asit mukopolisakkaridin miksédem alanlarinda birikiminin
hipertrikoza yol actigi sanilmaktadir (3,21).

Lawrence-Seip Sendromu: Lawrence-Seip sendromu,
lipoatrofik diyabet analogu olan konjenital Berardinelli-
Seip sendromunun akkiz formudur. Genellikle akut viral
hastaliklardan sonra gelisir. Kademeli olarak gelisen
subkutan yag doku kaybi, hiperinsilinemik diyabet,
akantozis nigrigans ve hipertrikoz gorilir. Hipertrikoz
Berardinelli-Seip sendromuna goére daha nadir gorilar
(3,21,34).

Akkiz  Porfiria:  Konjenital  porfiriaya  benzerdir.
Hegzoklorobenzen maruziyeti sonucu olusan porfiria
kutanea tardada oldugu gibi asiri kil biytimesi gorulir (3,21).

Akkiz Hipertrikozis Lanuginoza: internal malignitelerde
normal kil folikullerinden lanugo killarina dénusimiin
oldugu akkiz hipertrikozis lanuginoza, iyi bilinen
paraneoplastik durumlardandir. Lanugo killar tipik olarak
kraniokaudal alandadir. Ancak akkiz hipertrikozda killar
en sik ylizde gorilir. En sik akciger ve kolon kanserinde
gorilmekle birlikte lenfomalar, Ewing sarkomu, rektum,

bobrek, pankreas, meme, over ve uterus malignitelerinde de
gorilebilir. Bu hastalarda hipertrikozun yani sira; akantozis
nigrigans, akkiz iktiyoz, punktat palmoplantar keratoz,
papillomatozlu glossit gibi kutanoz bulgular da gordilebilir.
Hipertrikoz neoplaziden 6nce ya da neoplaziyi takip eden
1-2 yil icinde gorulir (3,21,35).

POEMS Sendromu: POEMS sendromu periferal noropati,
organomegali, endokrin disfonksiyon, monoklonal
gamapati ve deri degisikliklerini icerir. Deri degisiklikleri
hipertrikoz, hiperpigmentasyon, deride kalinlasma, 6dem,
parmaklarda c¢omaklasma ve kutandz anjiomlari igerir.
POEMS sendromunda hipertrikozun gorilme sikhgr %78-
85'tir. Hipertrikoz genellikle generalizedir (3,21).

B. Lokalize Hipertrikoz

Bu bolimde lokalize hipertrikoz; konjenital lokalize
hipertrikoz ve edinsel lokalize hipertrikoz basliklari altinda
anlatilacaktir.

1. Konjenital Lokalize Hipertrikoz

Hipertrikozun konjenital olarak lokalize goriildiigi durumlar
Tablo 6'da yer almaktadir (21).

Konjenital Nevoseliiler Neviis: Konjenital nevoseliler
nevislerde kil gelisimi oldukca siktir. Kil varligi veya
yoklugu prognozun bir gdstergesi degildir. Killarin mukerrer
koparilmasi lokalize graniilomatdz reaksiyona yol acabilir
(21).

Diiz Kas Hamartomu: Diiz kas hamartomu siklikla gévde
yerlesimli, Uzerinde vellus killarinin  bulundugu hafif
hiperpigmente bir yamadir. Yamalarin tGzerinde perifolikiler
paplller ve belirgin hiperpigmentasyon da olabilir. Lezyon
ovusturulunca folikiler diiz kas liflerin kontraksiyonu olur.
Buna psodo-Darier isareti denir. Diiz kas hamartomunun
histopatolojisinde erektor pili kasinin hiperplazisi goralir.
Vellus killarin boyu ve pigmentasyonu artmistir (21,36).

Nevoid Hipertrikoz: Nevoid hipertrikoz lzerinde terminal
killarin bulundugu yamadan olusan izole bir durumdur. Bu
yamalar multiple olabilir. Histolojik incelemede artmis kil
folikulleri gorilur. Vicudun herhangi bir yerinde goérilebilir.
Tedavi kozmetik nedenlerle yapilabilir (21,37).

Norofibromayla iligkili Hipertrikoz: Hipertrikoz ve
hiperpigmentasyon noérofiborom zemininde goérilebilir.
Periorbital olgular ndrofibromatozis veya soliter nérofibromlu
hastalarda bildirilmistir (38).

Tablo 6. Konjenital lokalize hipertrikoz nedenleri

Konjenital nevoseliiler neviis

Konjenital Becker neviis

Diiz kas hamartomu

Nevoid hipertrikoz

Norofibroma zemininde gelisen hipertrikoz
Dirsekte hipertrikoz

Hemihipertrofi

Palmoplantar killi kutan6z malformasyon
Hairy pinnae

Spinal distrafizm

Anterior servikal hipertrikoz
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Dirsekte Hipertrikoz: Dirseklerde simetrik olarak asiri kil
bilytmesine“dirsekte hipertrikoz”veya“Kill Dirsek sendromu”
denir. Killar genellikle infant dénemde ortaya cikar ve gittikge
artar. Adolesan donemde komple ya da parsiyel olarak geriler.
Histopatolojik incelemede dermis ve epidermis normal
gorindr. Endokrin ve kromozomal calismalarda spesifik bir
patolojiye heniiz rastlanmamistir (21,39).

Hemihipertrofi: Hemihipertrofi vicudun vyarisinin ya
da bir kisminin doku ve iskelet sisteminin generalize
hipertrofisidir. Terminal killar hipertrofik alanlarla simnirlidir.
Anormal pigmentasyon, duzensiz tirnak bulylmesi ve
telenjiektaziler de eslik edebilir. Histolojik incelemede kil
safti artmistir ve vellus killarin olmasi gereken yerlerde
terminal killar hakimdir. Hemihipertrofi izole olabilecegi gibi
Beckwith Wiedemann sendromu, nérofibromatozis, Klippel-
Trenaunay-Weber sendromu ve Proteus sendromu gibi
sendromlara da eslik edebilir. Hemihipertrofi Wilms timord,
hepatoblastom, beyin timori, adrenokortikal neoplazmlar,
internal hemanjiomlar ve genitolriner malformasyonlarla
yakindan iliskilidir (21,36).

Palmoplantar Killi Kutan6z Malformasyon: Palmoplantar
alan kil folikullerinin olmadigi alandir. Ancak palmoplantar
killl kutan6z malformasyonda bilateral palmoplantarda killi
yamalar bulunur. Kadin ve cocuklarda killar vellus, erkeklerde
ise terminal tiptedir. Histolojik incelemede, dermiste elastik
lifler arasinda artmis normal yapida kil folikilleri goralir.
Halen baska bir klinik durumla iliskisi bildirilmemistir.
Otozomal dominant gecislidir (21,40).

Spinal Hipertrikoz: Spinada artmis killarla karakterizedir.
Sakrumda terminal killarin oldugu bir yama vardir. “Faun tail
nevis” olarak adlandirilir. Altta yatan dermal kist veya sinUs,
miyelomeningosel, diastematomiyeli, vertebral anomaliler,
subdural veya ekstradural lipom olabilir. Spinal hipertrikozda
manyetik rezonans gorlntiileme 6nemli bir yere sahiptir.
Servikal hipertrikoz kifoskolyoz ile iligkili olabilir (41,42).

Anterior Servikal Hipertrikoz: Laringeal cikinti Gzerinde
terminal killarin bulundugu bir yama vardir. Soliter olabilecegi
gibi periferal noropati ve hallux valgusla birliktelik olabilir.
Kalitim sekli tam olarak bilinmemektedir (43,44).

2. Edinsel Lokalize Hipertrikoz

Edinsel lokalize hipertrikoz edinsel Becker nevds, algi,
friksiyon, kimyasallar, ven6z malformasyonlar, enfeksiyonlar
gibi bircok nedene bagh olarak gelisebilir (Tablo 7) (21).

Tablo 7. Edinsel lokalize hipertrikoz nedenleri

Edinsel Becker neviis
Kimyasallar: Iyot, psoralenler
Ortapedik alc1 ve ateller

Kirik

Stirtiinme

Venéz malformasyonlar, tromboz
Osteomiyelit

As1 yerleri

Hipertrikozis singularis
Trikomegali: HIV, SLE, latanoprost
Lineer skleroderma

HIV: Insan immiin yetmezlik viriisii, SLE: Sistemik lupus eritematozus

Becker Neviis: Becker neviis genellikle edinseldir, nadiren
konjenital olabilir. Becker neviis genellikle govdede irregtiler
hipermelanotik patch’le seyreder. Adolesan dénemde
patch Uzerinde killar gelisir. Erkeklerde daha sik, soliter
ve unilateraldir. Adolesanda hipertrikoz gelisimi ve erkek
dominansi hipertrikoz gelisiminde androjenlerin rolline isaret
etmektedir. Histopatolojik incelemede epidermiste akantoz,
bazal tabakada melanosit sayisinda hafif artis gordlr.
Dermis kalinlagmis, rete ridgeler uzamis, diz kas lifleri kil
foliklllerinden bagimsiz olarak artmistir. Bu bulgular aslinda
nevisten cok hamartomun karakteristik 6zellikleridir. Becker
nevisle birlikte ipsilateral omuz, kol, g6gus, vertebrada iskelet
hipoplazileri veya ipsilateral ekstremite hemihipertrofisi
bildirilen olgular vardir (21,45).

Lokal inflamasyonla Gelisen Hipertrikoz: iyotun
lokal uygulama alaninda ve psoralen uygulanan alana
ultraviyole uygulamasiyla hipertrikoz gelisir. Liken sipleks
kronikus ve mental retarde hastalardaki bir takim habittel
ahskanliklarda oldugu gibi kronik surtinme hipertrikoza
yol acabilir. Sucicedi, difteri, tetanos ve kizamik asisindan
sonra hipertrikoz gelisimi bildirilmistir. Alclya alinan alanda
gelisen hipertrikozun o bolgenin iyilesme siireciyle iliskili
oldugu disinilmektedir. TUm bu kasinma, strtiinme ve
inflamasyon gibi nedenlere bagl gelisen edinsel lokal
hipertrikozun patogenezinin, bodlgesel kan akiminin
artmasiyla iliskili oldugu distintlmektedir (21,46).

Trikomegali: Kirpiklerde izole hipertrikoz HIV ve
sistemik lupus eritematozusun bir bulgusu olabilir. Ayrica
latanoprostun bir etkisi olarak da kirpiklerde hipertrikoz
gorulir. Ayrica lineer skleroderma plagi tizerinde hipertrikoz
gelistigi bildirilmistir (21,47-49).
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Sorular
1. Asagidakilerden hangisi hipertrikoz icin yanhstir? 6. Asagidakilerden hangisi Fetal Hidantoin sendromuyla
a. Androjen bagimlidir iliskili degildir?
b. Baslangic yasina gore konjenital ve edinsel olabilir a. Fetal hayatin ilk 9 haftasinda hidantoine maruziyet vardir
c. Dagilimina gére generalize ve lokalize olabilir b. intrauterin hidantoine maruz kalanlarin yaklasik %90'nda
‘ orulur
d. Kil tipine gore lanugo, vellus ve terminal kil seklinde g

olabilir
e. Hipertrikoz izole ya da farkli anomalilere eslik edebilir

2. Asagidakilerden hangisinde izole konjenital generalize
hipertrikoz goriiliir?

a. Gingival fibromatozisle iliskili konjenital generalize
hipertrikoz

b. Konjenital hipertrikozis lanuginoza
¢. Zimmermann-Laband sendromu
d. Cantusendromu

e. Hicbiri

3. Asagidakilerden hangisi goz defektlerinin eslik ettigi
konjenital generalize hipertrikozun goriildiigii hastaliktir?

a. Zimmermann-Laband sendromu
b. CAHMR sendromu

c. Cantu sendromu
d

Gingival fibromatozisle iliskili konjenital generalize
hipertrikoz

e. Hepsi

4. Asagidakilerden hangisi generalize hipertrikozun
sekonder olarak goriildiigii sendromdur?

a. Cornelia de Lange sendromu
b. Wiedemann-Steiner sendromu
¢. Donohue sendromu

d. Rubinstein-Taybi sendromu

e. Hepsi

5. Generalize hipertrikozun yani sira atrofik gevsek deri,
makrostomi, kaba yiiz goriiniimii, hipoplastik meme basi,
biiyiime geriligi ve KMT2A gen mutasyonu olan hastada ne
diistiniirsiiniiz?

a. Barber-Say sendromu

b. Coffin-Siris sendromu

c. Akromegaliyle birlikte hipertrikoz
d. Berardinelli-Seip sendromu

e. Donohue sendromu

c. Hipertrikoz olabilir
d. Tirnak hipoplazisi olabilir
e. Yizln orta hat defekti olabilir

7. Asagidakilerden hangisi edinsel generalize hipertrikoz
nedenleri arasinda yer alir?

a. llaglar

b. Serebral hastaliklar
¢. Malntrisyon
d. Enfeksiyonlar
e. Hepsi

8. Asagidakilerden hangisi hipertrikoza neden olan
ilaclar arasinda yer alir?

a. Streptomisin
b. Benoxaprofen

¢. Glukokortikoidler
d. Diazoksid

e. Hepsi

9. Asagdidakilerden hangisi konjenital lokalize hipertrikoz
nedenidir?

a. Hairy pinnae

b. Nevoid hipertrikoz

c. Norofibroma zemininde gelisen hipertrikoz
d. Dirsekte hipertrikoz

e. Hepsi

10. Asagidakilerden hangisi edinsel lokalize hipertrikoz
nedeni degildir?

a. Diiz kas hamartomu
b. Ortopedik algi ve ateller
c. Osteomiyelit

d. Surtinme

e. Lineer skleroderma
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