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Bir Kollodion Bebekte
Konjenital Ektropiyon

Congenital Ectropion in a Collodion Baby:
Case Report

OZET Konjenital lameller iktiyosis, deride anormal keratinizasyon ile karakterize, nadir gériilen bir
deri hastaligidir. Bu hastaliga sahip bebekler, parsomen kagidina benzer “kollodion membran” denen
bir zar ile kapli dogarlar. Bu nedenle “kollodion bebek” olarak adlandirilirlar. Eklabium (dudak
mukozasinin digsa donmesi), kulak deformiteleri (en sik yayvan kulak) ve ciltteki anormal
keratinizasyona sekonder konjenital ektropiyon bu bebeklerdeki tipik yiiz goriiniimii bulgularidir.
Bu ¢aligmada, 18 yasindaki annenin ilk gebeliginden, normal spontan vajinal yolla, 34 hafta 2480 g
olarak, kollodion membran ile kapl: dogan, konjenital ektropiyon tespit edilen, ancak tedavi sonrasi
ektropiyonu ve diger cilt bulgular: tamamen diizelen bir kiz bebek sunulmusgtur. Bu olgu ile ender
goriilen bir cilt hastaligi olan lamellar iktiyosisin, eslik eden ektropiyon varligi nedeni ile
oftalmologlara tanitilmas1 amaglanmistir.

Anahtar Kelimeler: Ektropiyon; deri hastaliklari; kollodion; iktiyosis, ameller; konjenital

ABSTRACT Congenital lamellary ichtiyosis is a rare skin disorder characterised by abnormal skin
keratinization. Babies with this disorder are born covered with a parchomene like collodion mem-
brane. That’s why they are named as collodion babies. Eclabium (eversion of oral mucosa), ear de-
formity (mostly wide set ears) and congenital ectropion secondary to abnormal keratinization of the
skin are the typical facial findings of these cases. We present a baby with lamellary ichtiyosis, from
the first parity of an 18 years old mother, born covered with a collodion membrane, by normal
spontaneous vaginal route, as 34 weeks of gestational age and with a weight of 2480 g. Congenital
ectropion was observed but both eye and skin findings totally recovered after medical treatment.
This case aims to present a rare dermatologic disease-lameller ichtiyosis (collodion baby) to the
ophthalmologists due to the coexistence of ectropion in these babies.
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(¢ ollodion bebek” ilk kez 1841 yilinda Seeligman tarafindan “sebore
skuamoza neonatorum” olarak tanimlanmig, “lamellar iktiyosis”
olarak da bilinen bir cilt hastalifidir.! Otozomal resesif gectigi bi-

linmektedir, ancak otozomal dominant gegis de bildirilmistir.>* Kollodion

bebekler parsomen kagidina benzer bir membrana sarili olarak dogarlar ve
genellikle prematiiredirler.! Bu gergin membran dogumdan sonraki ilk giin-
lerde catlamaya baglar ve birkag hafta icerisinde tam dokiilme gerceklesir.

Bu bebeklerin yasamlarinin ilk giinlerinde psédodismorfik yiiz goriiniimleri

(ektropiyon, eklabium ve yayvan kulaklar1) vardar.
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Baslica komplikasyon hayatin ilk giinlerinde or-
taya ¢ikan, amniyotik sivinin i¢indeki skuamoz ma-
teryalin aspirasyonuna sekonder gelisen pnomoni-
dir. Kollodion zarin daha sonra dékiilmesiyle bir-
likte ortaya ¢ikan yetersiz cilt bariyeri yiiziinden hi-
potermi, artmis s1vi kaybi, hiponatremik dehidratas-
yon, cilt enfeksiyonu ve sepsis tablosu gelisebildigi
bildirilmigtir.* Ancak sepsis erken tedavi edilir, deri
topikal ajanlarla nemlendirilerek korunur ve bu be-
beklerde metabolik degisiklikler yakindan izlenirse
6liim orami bityiik 6l¢iide azaltilmaktadir.’

Bu bebeklerde ektropiyon diagnostik bir be-
lirtidir ve korneal perforasyona kadar varabilen
ciddi korneal komplikasyonlara neden olabilir. Bu
calismada, nadir gozlenen bir cilt hastalig: olan la-
mellar iktiyosisli bir kollodion bebekte goriilen
konjenital ektropiyon ve tedavisi sunulmaktadir.
Bu caligma ile kollodion bebeklerde goriilen skat-
risyel konjenital ektropiyona yaklagim literatiir es-
liginde tartigilarak bu hastaligin oftalmologlara
tanitilmas: amacglanmigtir.

OLGU SUNUMU

Caligmamizda, kollodion bebek tanis: alan ii¢ giin-
lik bir kiz bebek sunulmaktadir. Olgu 18 yasindaki
annenin ilk gebeliginden normal spontan vajinal
yolla, 34. hafta 2480 g olarak dogmus, anne-baba-
sinda ikinci derece akrabalik bildirilmistir. Olgunun
sunumu Oncesi ailesinden bilgilendirilmis olur alin-
mistir.

Olgunun harici muayenesinde sagh deride,
ylizde ve avug i¢i ve ayak tabani ddhil olmak iizere,
biitiin viicutta yaygin epidermal soyulmalar ve sar1
renkli skuamlar izlenmekte idi (Resim 1). Saclar
seyrek ve incelmis, 6n fontanel 5x5 mm agikti. Kalp
tepe atim1 145/dk, solunum sayis1 40/dk ve akci-
gerlerinde anormal dinleme bulgusu yoktu. Biitiin
ekstremitelerde eklemlerde ekstansiyon kisitlilig:
vardi. Moro refleksi zayif aliniyordu, emme ve ya-
kalama refleksi yoktu. Yapilan tetkiklerinde tam
kan, idrar incelemesi ve kan biyokimya degerleri
normal sinirlar iginde idi. Akciger grafisi ve batin
ultrasonografisi dogald:.

El ve ayak parmaklarinda psédokontraktiir,
ag1z cevresinde deride esneklik kaybina bagl balik
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RESIM 1: Tiim viicutta yaygin epidermal soyulmalar ve sari renkli skuamlar.
(Renkli hali icin Bkz. http://oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

agz1 goriniimi, tist goz kapaklarinda daha belirgin
olmak tizere bilateral iist ve alt kapaklarda ektro-
piyon mevcuttu (Resim 2). Kapaklar blefarosta ile
giclitkle acild, her iki gozde kornea saydam, pu-
pillalar izokorik, 151k refleksleri dogal gozlenmekte
idi.

Tedavide cildi nemlendirmeye yo6nelik, vaze-
lin ile giinde sekiz kez cilt bakimi yapildi. Gozde
ektropiyon olmas: nedeni ile gozlere saat basi po-
livinil alkol+povidon igeren suni goézyasi (Ref-
resh®) ve basitrasin+neomisin siilfat iceren goz
pomadi (Thiocilline®) ile kapama uygulandi. Taki-
binde ikinci haftada cilt bulgular1 belirgin olarak
azald1 ve ektropiyonu medikal tedavi ile diizeldi
(Resim 3). Hasta, yenidogan tinitesinde yatarak te-
davisinin {i¢lincti haftasinda D vitamini ve demir
profilaksisi 6nerilerek sifa ile taburcu edildi. Halen
iki aylik olan bebekte yeni bir iktiyosis atag: goz-
lenmedi.

TARTISMA

Iktiyosiform dermatozlar deride kuruluk ve ke-
peklenme ile karakterize, herediter bir grup deri
hastaligidir. Klinik, histolojik ve genetik kriterlere
gbre dort major grupta incelenir: Tktiyosis vulgaris,
X’e bagl iktiyosis, epidermolitik hiperkeratozis ve
otozomal resesif (lamellar) iktiyosisler.®”

Kollodion bebek sendromu, lameller iktiyosis
olarak da adlandirilan; nadir goriilen, dogumla bas-
layan ve yagam boyu devam eden siddetli otozomal
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RESIM 2: Ektropiyon.
(Renkli hali icin Bkz. http:/oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

RESIM 3: Tedavinin ikinci haftasinda ektropiyonda gerileme.
(Renkli hali icin Bkz. http:/oftalmoloji.turkiyeklinikleri.com/)

resesif bir iktiyosis tipidir. Bu konjenital cilt hasta-
l1g1 1/200 000-1/300 000 dogumda bir goriiliir.>”
Erkek kiz oran esittir.® Bu hastalarda proliferatif
hiperkeratozla iligkili artmis epidermal turnover
vardir. Transglutaminaz gen mutasyonunun bu de-
gisiklige neden oldugu ortaya konmustur.®®
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Kollodion bebek tanisi klinik goriiniim ile ko-
nulur.! Bebekler dogumda parsomen kagidina ben-
zer zirh gibi kalin bir membran ile kaphdir, sadece
saclar ve lanugo tiiyleri bu membrani delerek di-
sar1 ¢ikar. Bu membran soyulduktan sonra lameller
iktiyosis i¢in karakteristik olan skalp ve fleksural
bolgeleri de iceren degisken eritem ortaya ¢ikar.
Etkilenen fetiisler tipik deri goériiniimiiniin yan
sira siklikla fasyal anomaliler de igerirler.®!° Bu ol-
gularda goz kapaklar: ve yiiz derisinin asir1 kuru-
lugu ve kontraktiiriine bagh ektropiyon gelisir.
Ektropiyon varlig: iktiyosiform dermatozlar igeri-
sinde lameller iktiyosise 6zgii bir bulgudur.'! Ekla-
bium, nazal hipoplazi ve anoti de tabloya eslik
edebilir.”!° Ektropiyon, goz kuruluguna; eklabium
ise yenidoganda agzin devaml agik kalmasi nedeni
ile emme yetersizligine yol agabilir. Kulak ve burun
icindeki membran, skuam birikimi otit ve nefes
alma giicliigiine sebep olabileceginden, ileri olgu-
larda temizlenmesi gereklidir. Bizim sundugumuz
olguda da ektropiyon ve eklabium mevcuttu, agiz
hareketleri ise normaldi.

Bu hastalarda skatrisyel alopesi, parmaklarda
oluklanmalar, ekstremitelerde infleksibilite olabi-
lir. Ekstremiteler genelde kalinlagmig derinin
neden oldugu eklem kisithlig nedeni ile fleksiyon-
dadir, el ve ayak parmaklarinda hipoplastik fa-
lankslar bulunabilir. Hipotiroidi ile birlikteligi bil-
dirilmistir.!? Deride kalinlagma ve plaklar aras
fisstirler, derinin bariyer fonksiyonunu ortadan
kaldirir, 1s1 intoleransina neden olur, yenidogan
metabolik anormalliklere ve enfeksiyonlara yatkin
hale gelir. Bu olgularda gorilen iki 6nemli komp-
likasyondan biri sepsis, digeri ise hipernatremik de-
hidratasyondur."® "> Bizim olgumuzda bu kompli-
kasyonlarin higbiri gézlenmedi.

Bu hastaligin tam bir tedavisi yoktur, semp-
tomlar1 azaltmak i¢in cildi nemlendirmeye yone-
lik destek tedavisi verilir. Bu amacla vazelin ile
yogun nemlendirme yaninda, alfa hidroksi asit, to-
pikal ve sistemik retinoidler kullanilabilir. Kollo-
dion membranin mekanik soyulmasi 6nerilmez.

Bu olgularda kollodion kilifin mikroskobik in-
celemesinde PAS pozitif kalin sert stratum kor-
neum yaninda ince zayif stratum graniilozum ve

Turkiye Klinikleri ] Ophthalmol 2013;22(1)
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normal mitotik aktivite gésteren akantotik olma-
yan stratum spinosum tabakalar1 ortaya konulmus-

tur.'®

Hastamizda da derinin histopatolojik
incelenmesi yapildi ve hafif akantotik ¢ok kath
yassi epitelyum ile ortiilii, PAS boyamada keratin
tabakada fokal birikimler gozlenen vezikiilopiistii-

ler dermatoz olarak rapor edildi.

Kollodion bebeklerde bildirilmis g6z bulgular
skatrisyel ektropiyon, ektropiyona sekonder eks-
posure keratiti, tek tarafli megalokornea, belirgin
korneal sinirler, blefarit, meibomian bez yoklugu,
trikiazis, madarozis ve punktum agenezisidir.!” "
Bu bebeklerin 1/3’tinde, ciddi cilt kurulugu ve takip
eden kontraktiir nedeni ile bilateral skatrisyel ekt-
ropiyon gelisir. Sekonder olarak korneanin agik
kalmasi korneal iilsere, hatta korneal perforasyona
kadar giden sonuglara neden olabilir.” Ektropiyon
ve ektropiyon siddetine bagh olarak konjonktiva ve
korneada gelisen sekonder degisiklikler tiim ikti-
yosis tipleri igerisinde yalniz lameller iktiyosis ol-

gularinda gozlenir.!?!

X’e bagli olan iktiyosis tiirlerinde ektropiyo-
nun konjenital katarakt ile birlikteligi de bildiril-
migtir.? Lameller iktiyosisteki ektropiyona erken
donemde miidahale edildiginde, olgularin yarisi
konservatif tedaviden fayda goriir.?® Ciddi olgu-
larda ektropiyon cerrahisi gerekebilir. Ancak cil-
din otogreft olarak kullanima uygun olmamasi bu
olgularda ektropiyon -cerrahisinde giigliiklere
neden olmaktadir. Bu olgulardaki cerrahi tedaviye
yonelik spesifik yayinlar fazla olmamakla birlikte
son yillarda bu olgularda, ilerleyen yaslarda oral
mukozadan alinan greft ile kapaklara yonelik cer-
rahi tedavi bildirilmigtir.?* Bir bagka yayinda, ciddi
bilateral iist ve alt kapak ektropiyonuna bagl eks-
posure keratopati gozlenen medikal tedaviye ya-

nitsiz alt1 aylik bir lameller iktiyosis olgusunda, an-
neden alinan allogreft cilt ile skatrisyel ektropiyona
yonelik kapak cerrahisi uygulanmis ve 10 aylik ta-
kipte ektropiyonun diizeldigi bildirilmistir.”> Bizim
olgumuzda, her iki gozde alt ve iist kapaklardaki
ektropiyon, cilt ve gozlere yonelik tedavinin erken
baslanmas: ve siki takip ile korneal komplikasyon
olusmadan geriledi. Olgumuzdaki ektropiyonun
medikal tedaviye iyi yaniti literatiirde bildirilen,
kollodion bebeklerdeki diger ektropiyon olgular:

ile paralellik gostermektedir.!1819:23

0 SONUC

Bu olgu ile iktiyosis olgularinda oftalmolojik mua-
yenenin 6nemi vurgulanmak istenmigtir.

Iktiyosisli bebeklerde oftalmolojik muayene
ile hastaligin tipinin tayininde ve kalitim modeli-
nin saptanmasinda kullanilacak 6nemli bulgular
elde edilebilir. Bu sayede aileye genetik danisman-
ik verilmesi ve olgunun gelisecek olas1 géz komp-
likasyonlar: agisindan da takip ve tedaviye alinmasi
saglanabilir.

Genotipik ve fenotipik olarak farkliliklar gos-
teren bir iktiyosis tipi olan lameller iktiyosis ile
ilgili olarak ise hastaligin tedavisi ve klinik 6zellik-
leri konusunda daha ¢ok vakay1 igeren genis ¢caph
arastirmalara ihtiya¢ oldugu diistiniilmektedir.

Kollodion bebek olarak dogan lameller iktiyo-
sisli bebeklerin tedavisinde ilk yaklasim yogun
bakim olmalidir. Sivi kaybina ve hipotermiye egi-
limleri, sepsis ve deri enfeksiyonu riski nedeni ile
kuvoz iginde izlenmeleri; ayrica bu olgularin tedavi
planlamasinda yenidogan uzmanlarinin yaninda
oftalmologlar ve dermatologlarin bir arada multi-
disipliner sekilde ¢aligmasi bu bebeklerde 6lim ve
sekel oranini azaltacaktir.
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