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Olet

Netherton sene/romu ikliyozis linearis sirkumfleksa, iriko-
reksiz invaginata ve atopik dialezin birlikte goriildiigii nadir
rastlanilan bir sendromdur. Bu yazida Netherton sendromu
tanist alan 14 yasinda bir erkek hasta sunuldu ve literatiir goz-
den gecirildi.
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Netherton sendromu (NS) otozomal resesif
gecis gosteren nadir rastlanilan bir sendromdur.
Sendromun karekteristik bulgular1 iktiyozis linearis
sirkumfleksa, trikoreksiz invaginata ve atopik di-
atezdir(1-10).

Bu yazida NS'lu 14 yasinda bir olgu sunuldu.

Olgu

11Y 14 yasindaki erkek hasta derisinde dantela
gibi lizeri kepekli kizarikliklar nedeni ile miiracaat
etti. Hastanin annesinden alinan Oykiisiinde, bu
sikayetlerinin dogustan beri var oldugu o6grenildi.
Ozgecmisinde allerjik konjunktivik ve saman ne-
zlesi anamiiezi veriyordu. Astim, lrtiker ve atopik
dermatit Oykiisii yoktu. Soygec¢misinde bir ozellik
bulunamadi.
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Summary

Netherton s syndrome is a very rare genodermatosis
characterised by ichtvosis linearis circumfleksa, irichorexis in-
vaginata and atopik diathesis. In this article, a 14 year-old boy
with Netherton s syndrome is presented and the literature is re-
viewed.
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Dermatolojik muayene: Govde ve ekstremitel-
erde yaygin, serpigindz, eritemli ve ¢ift kenarl
skuamlar goézlendi (Sekil 1). Saglar kisa ve kirik
idi. Miikoz membranlar, disler, palmoplanter bélge,

tirnaklar normaldi.

Laboratuvar inceleme: Tam kan sayimi, er-
itrosit sedimentasyon hizi, tam idrar tetkiki, AKS,
karaciger ve bobrek fonksiyon testleri, IgA, IgG,
IgM, C3C,C4 ve protein elektroforezi normal sinir-
lar i¢indeydi. Idrarda yapilan aminoasit ¢alismasi
negatifti. Periferik yaymada eozinofili goézlendi
(%15). Total IgE > 1000 KUI/ml (normal degeri:
<120 KUI/ml).

GOz hastaliklar1 kliniginde yapilan muayen-
esinde "allerjik konjunktivit ve blefarit", kulak bu-
run bogaz hastaliklar1 kliniginde "allerjik rinit" tes-
hil edildi.

Deri lezyonlarmdan alinan biyopsinin histopa-
tolojik incelenmesinde: Yiizeyde parakeratoz, yer
yer hiperkeratoz goOsteren ¢ok katli yassi epitel
izlenmektedir. Epitelde yer yer akantozis gozlen-
Bazal tabakada

mektedir. spongiozis  ve
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Sekil 1. Olgunun klinik goriiniimi.

NETHERTON SENDROMU (OLGU SUNUMU)

Sekil 2. Olgunun histopatolojik goriiniimii.

Sekil 3. Trikoreksiz invaginata.

mikrovezikiilasyon dikkati ¢ekmektedir. Dermisde
az miktarda perivaskiiler mononiikleer iltihabi
hiicre infiltrasyonu izlenmektedir. Histopatolojik
bulgular "iktiyozis linearis sirkumfleksa" ile uyum-

lu olarak rapor edildi (Sekil 2).

Sa¢ tellerinin 151k mikroskobisi ile incelen-
mesinde trikoreksiz invaginata ve moniletriks goz-
lendi (Sekil 3,4).

Bu bulgular esliginde hastaya "Netherton
sendromu" tanist konuldu.

Tartisma

NS otozomal resesif gegis gosteren, kiz ¢ocuk-
larinda daha sik rastlanilan, nadir goézlenen bir
sendromdur. Tlk olarak 1958'de Netherton tarafin-
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Sekil 4. Moniletriks

dan tanimlanmistir. NS'nin iktiyoziform dermatit,
trikoreksiz invaginata basta olmak iizere kil
govdesinin ¢esitli defektleri ve atopik diatez olmak

iizere li¢ 6nemli bulgusu vardir (1-11).

iktiyoziform dermatoz klinikte iktiyozis lin-
earis sirkumfleksa ya da nonbiilloz konjenital ihtiy-
oziform eritroderma seklinde olabilir (1-10). Platin
ve arkadaslarinin 9 olguluk gruplarinda, 7 olguda
neonatal peryotta konjenital iktiyoziform eritroder-
mi varken ileri takipte bunlardan S5'inde klinik
tablonun iktiyozis linearis sirkumfleksaya
doniistiigli gozlenmistir (8). NS'lu olgu bildiri-
lerinde iktiyozis linearis sirkumfleksaya daha sik
rastlanilmaktadir (1-6). liktiyozis linearis sirkum-
fleksa govde ve ekstremitelerde erlipsiyon ile
karekterize bir hastaliktir. Lezyonlar eritemli,
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skiiamli, hiperkeratozik ¢ift kenarlidir. Olgumuzda

da iktiyozis linearis sirkumfleksa gozlendi,

Sendrornuir  diger bulgusu kil goévdesindeki
anomalilerdir. Bunlardan trikoreksis invaginata en
sik rastlanilanidir. Ayrica pili torti, trikoreksis
nodoza ve moniletriks de bulunabilir (1-11).
Olgumuzda trikoreksis invaginata ve moniletriks
tesbit edildi.

NS'nin {i¢lincii major bulgusu drtiker, an-
jindrotik 6dem, atopik dermatit. astma. ailerjik
rinit, allerjik konjunktivit, IgE yiiksekligi veya
ailede atopi Oykiisii ile karekterize atopik diatezdir
(1-10). Olgumuzda da eozinofili ve yiksek IgE se-
viyesi ile birlikte allerjik konjunktivit ve blefarit,

allerjik rinit tesbit edildi.

Nadiren bazi olgularda aminoasidiiri, mental
retardasyon. gelisme geriligi, hiicresel immiinitede
yetersizlik gozlenebilir (9.10). Olgumuzda bu bul-

gulara rastlanilmadai.
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