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Ö / e t 

Netherton sene/romu ikliyozis linearis sirkumfleksa, ıriko-
reksiz invaginata ve atopik dialezin birlikte görüldüğü nadir 
rastlanılan bir sendromdur. Bu yazıda Netherton sendromu 
tanısı alan 14 yaşında bir erkek hasta sunuldu ve literatür göz­
den geçirildi. 
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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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Netherton sendromu (NS) otozomal resesif 
geçiş gösteren nadir rastlanılan bir sendromdur. 
Sendromun karekteristik bulguları iktiyozis linearis 
sirkumfleksa, trikoreksiz invaginata ve atopik di -
atezdir( l - lO). 

Bu yazıda N S ' l u 14 yaşında bir olgu sunuldu. 

Olgu 

11Y 14 yaşındaki erkek hasta derisinde dantela 
gibi üzeri kepekli kızarıklıklar nedeni ile müracaat 
etti. Hastanın annesinden alınan öyküsünde, bu 
şikayetlerinin doğuştan beri var olduğu öğrenildi. 
Özgeçmişinde allerjik konjunktivik ve saman ne­
zlesi anamııezi veriyordu. Astım, ürtiker ve atopik 
dermatit öyküsü yoktu. Soygeçmişinde bir özellik 
bulunamadı. 

Geliş Tarihi: 19.02.1998 

Yazışma Adresi: Dr.Ülker GÜL 
Sağlık Bakanlığı Ankara Hastanesi 
Dermatoloj Kliniği, A N K A R A 

Dermatolojik muayene: Gövde ve ekstremitel-
erde yaygın, serpiginöz, eritemli ve çift kenarlı 
skuamlar gözlendi (Şekil 1). Saçlar kısa ve kırık 
idi. Mükoz membranlar, dişler, palmoplanter bölge, 
tırnaklar normaldi. 

Laboratuvar inceleme: Tam kan sayımı, er­
itrosit sedimentasyon hızı, tam idrar tetkiki, A K Ş , 
karaciğer ve böbrek fonksiyon testleri, IgA, IgG, 
I g M , C 3 C , C 4 ve protein elektroforezi normal sınır­
lar içindeydi. İdrarda yapılan aminoasit çalışması 
negatifti. Periferik yaymada eozinofili gözlendi 
(%15). Total IgE > 1000 K U I / m l (normal değeri: 
<120 KUI /ml ) . 

Göz hastalıkları kliniğinde yapılan muayen­
esinde "allerjik konjunktivit ve blefarit", kulak bu­
run boğaz hastalıkları kliniğinde "allerjik rinit" tes­
hil edildi. 

Deri lezyonlarmdan alınan biyopsinin histopa-
tolojik incelenmesinde: Yüzeyde parakeratoz, yer 
yer hiperkeratoz gösteren çok katlı yassı epitel 
izlenmektedir. Epitelde yer yer akantozis gözlen­
mektedir. Bazal tabakada spongiozis ve 
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Şekil 1. Olgunun klinik görünümü. 

Şekil 3. Trikoreksiz invaginata. 

mikrovezikülasyon dikkati çekmektedir. Dermisde 
az miktarda perivasküler mononüklee r iltihabi 
hücre infıltrasyonu izlenmektedir. Histopatolojik 
bulgular "iktiyozis linearis sirkumfleksa" ile uyum­
lu olarak rapor edildi (Şekil 2). 

Saç tellerinin ışık mikroskobisi ile incelen­
mesinde trikoreksiz invaginata ve moniletriks göz­
lendi (Şekil 3,4). 

Bu bulgular eş l iğ inde hastaya "Netherton 
sendromu" tanısı konuldu. 

T a r t ı ş m a 

NS otozomal resesif geçiş gösteren, kız çocuk­
larında daha sık rastlanılan, nadir gözlenen bir 
sendromdur. İlk olarak 1958'de Netherton tarafın-

Şekil 2. Olgunun histopatolojik görünümü. 

Şekil 4. Moniletriks 

dan tanımlanmıştır. N S ' n i n iktiyoziform dermatit, 
trikoreksiz invaginata başta olmak üzere kıl 
gövdesinin çeşitli defektleri ve atopik diatez olmak 
üzere üç önemli bulgusu vardır (1-11). 

İktiyoziform dermatoz klinikte iktiyozis l in­
earis sirkumfleksa ya da nonbülloz konjenital ihtiy-
oziform eritroderma şeklinde olabilir (1-10). Platin 
ve arkadaşlarının 9 olguluk gruplarında, 7 olguda 
neonatal peryotta konjenital iktiyoziform eritroder-
mi varken ileri takipte bunlardan 5'inde klinik 
tablonun iktiyozis linearis sirkumfleksaya 
dönüştüğü gözlenmiştir (8). N S ' l u olgu bildir i­
lerinde iktiyozis linearis sirkumfleksaya daha sık 
rastlanılmaktadır (1-6). İktiyozis linearis sirkum­
fleksa gövde ve ekstrem itelerde erüps iyon ile 
karekterize bir hastalıktır . Lezyonlar eritemli, 
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skııamlı, hiperkeratozik çift kenarlıdır. Olgumuzda 

da iktiyozis linearis sirkumfleksa gözlendi, 

Sendrornuıı diğer bulgusu kıl gövdesindeki 

anomalilerdir. Bunlardan trikoreksis invaginata en 

sık rastlanılanıdır. Ayrıca pi l i torti, trikoreksis 

nodoza ve moniletriks de bulunabilir (1-11). 

Olgumuzda trikoreksis invaginata ve moniletriks 

tesbit edildi. 

NS 'n in üçüncü majör bulgusu ürtiker, an-

jinörotik ödem, atopîk dermatit. astma. ailerjîk 

rinit, allerjik konjunktivit, IgE yüksekliği veya 

ailede atopi öyküsü ile karekterize atopik diatezdir 

(1-10). Olgumuzda da eozinofîli ve yüksek IgE se­

viyesi ile birlikte allerjik konjunktivit ve blefarit, 

allerjik rinit tesbit edildi. 

Nadiren bazı olgularda aminoasidüri , mental 

retardasyon. gelişme geriliği, hücresel immiinitede 

yetersizlik gözlenebilir (9.10). Olgumuzda bu bul­

gulara rastlanılmadı. 
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