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Özet 
lııkoıııiııeusivu pigmenti ill'l; iirıikcırvcl, veziküler veyti 

verrüköz ıııflomtılııtır değişiklikler sonrasında gövde ve eks-
ireıııitelerde oluşan serpilmiş lekeler tarzında pigınenlasvonla 
karakterize ,\'V bağlı dominant geçişli bir dermulozdıır. ("ok. 
nadir olan ve hemen hemen daima kız bebeklerde görülen hu 
basıcılık doğuludan sonraki ilk haftalar içinde huşlar. Bu tipik 
genoderımüozdu göz. iskelet ve santral sinir sistemi de lulultı-
biliı: 22 yaşındaki bir kutbu ve I yaşındaki kızının fizik 
muayenesinde gövde ve ekstremi/elerde garip, düzensiz şekilli, 
kahverengi çizgiler seklinde hlperpigmenttısvon görüldü. 
Annede 16 yıllık epile/ııik nöbet tıntuıınezi vardı. Klinik ve la­
boratuar bulgular ile II' /anısı kondu. Hu ender getıodertııu-
tozu yeni yaklaşımlar gözden geçirildi. 
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Summary 
Incontinentia piginenti (IP) is an X-Iiuketl dominant der­

matosis characterized by spattered pigmentation on the trunk 
and extremities preceded by urticarial, vesicular or verrucous 
Injlamatory changes. The disease is very rare and occurs al­
most exclusively in girls during the first weeks of life. This typ­
ical gcuodcrintuosls also involves the anomalies of the eyes, 
central nervous and skeletal systems. Physical examination of 
a 22-year-old woman and her 1-year-old daughter showetl 
bizarre, irrcgti/arv formed, brownish lincer htperpigiueiuulion 
on their trunks and extremities. Mother had 16-year history of 
epileptic seizures. Clinical and laboratory findings revealed IP. 
Current approtich to ibis rare getiodermotosis is reviewed. 
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Inkontinensiya pigmenti (İP), 1928'dc Bloch-
Stılzbcrger sendromu olarak bilinen, 1992'de Bloeh 
tarafından şimdi bilinen özellikleriyle tanımlanan 
ender bir genodernıatozdıır (1). Vezikiiler, verrüköz 
ve pigmente lezyonlarla seyreden X ' e bağlı domi­
nant geçişli bu dermatoza %79,8 oranında (1.2) 
santral sinir sistemi, kemik, göz ve dental bulgular 
eşlik edebilir (1,3-9). 

Olguların %97'sı kadındır (10). Erkeklerde 
genellikle letal seyididir (1,11-13). Erkek olguların 
yaşayabilmesi genetik mozaizme bağlanmakta olup 
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bir çoğunda da 47 X X Y karyotipine sahip 
Klinefclter sendromu vardır (12,14). 

Deri bulgularının 3 klinik evresi vardır. 1. evre 
olan akut erüptif dönemde gövde ve ekstremitelerde 
eritematöz. vezikiilobtillöz lczyonlar görülür (7). 
Birkaç hafta veya ay sonra görülen ikinci evrede 
lczyonlar verrüköz, keratozik, likenoid görünüm alır. 
Üçüncü evrede hıperpigmcntasyonlar gelişir (7-9). 
Mavi-gri veya kahverengi olabilen pigmentasyonun 
Çin figürleri veya çamur sıçramış gibi şekiller 
göstermesi karakteristiktir (6,8). 

Carney'in 653 olgudaki araştırmasına göre ol­
guların %79'unda sistemik bulgulara rastlanmak­
tadır (15). Deri bulgularına %60 olguda diş ano­
malileri (4,9), %35 olguda göz patolojisi (9,13), 
%30'unda da santral sinir sistemi bozuklukları eşlik 
edebilir(9). İP'li hastalarda böbrek tümörleri, lösemi, 
retinoblastom ve paratestikiiler rabdomiyosarkom 
rapor edilmiştir (16). 

T Klin .1 DeniHilnl PIW. V 37 



hafi! i7r:ı<ırN) niı.oiN .vk. 

İP 'de spesifik laboratuar bulgusu olmamakla 
birlikte başlangıç evresinde peri ferik kanda ve doku­
da cozınoiili oluşu karakteristiktir (3). Fı/yopatolo-
j i s i belli olmayan bu hastalıkta eozınofıllerın rolü 
olduğunu iddia eden yayınlar vardır (17,18). 

îI*Tıin sporadik ve ailesel tipleri olabilmektedir. 
Bu iki tıp arasındaki oran tam brlinemcmektcdir. 
Sporadik tiplerin analizinde X kromozomunun kısa 
kolunda (Xp 11 bölgesi) sitogenelik anomaliler sap­
lanmıştır (19,20). Ailesel tiplerin genetik analizinde 
ise X kromozomunun uzun kolunda (Xq28 bölgesi) 
anomali saptanmıştır (14,19-21). Sporadik tip "İP 1", 
ailesel tip ise "İP2" olarak isimlcndirilmektedir (19). 

Olgu 1: R.Ç.; 1 yaşında kız bebek. 4 günlük 
iken vücudunda ürtikarycl eriteni ve vcziküller 
başlamış. Zaman zaman ateşli hastalık geçirdiği ve 
her ateşli dönemde vücudunda başlayan kızarıklık­
ların sonra hiperpigmentasyon ile iyileştiği tariflenen 
hastanın yapılan muayenesinde alt ekstremitelerde 
uzunlamasına çizgılenmeler şeklinde hiperpignıen-

Şeki l 1. O lgu l ' i n v ü c u d u n d a k i garip şekilli plaklar ın 
uörününıü. 
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tasyon, gövde, kollar ve kasıklarda benekli 
görünümde makülcr kahverengi garip şekilli plaklar 
saptandı (Şekil 1). Ai le hikayesinde annesinde de 
benzer lekelerin olduğu öğrenildi. Diş gelişimi yaşı­
na uygun bulundu. Göz muayenesi olağandı. Diğer 
sistem bulguları ve gelişimi normal olan hastanın 
yapılan kraniyal MR tetkikinde scrcbral atrofî, derin 
beyaz cevher kaybı, sentrıım semiovalcde belirgin 
gliozis olduğu belirtildi, ancak nörolojik bakısında 
klinik bir patoloji düşünülmedi. Alman deri biyop­
sisinde epidermis bazal tabakasında vakuoler deje­
nerasyon, yüzeyel dermişte melanofajlar saptandı. 

Olgu 2: H.Ç.; 22 yaşında kadın. Olgu T in an­
nesi. 10 günlük iken vücudunda ürtikarycl eriteni ve 
veziküler Iczyonlar oluşmuş. Yüksek ateşle başlayan 
her atak döneminden sonra kırmızı plaklar ve kabar­
cıklar şeklinde tanımladığı Iczyonlar hipeıpıgmentas-
yonla iyileşmiş. 5-6 yaşlarında epileptik nöbetlerin 
başladığını ifade eden hasta 6 yıldır karbamazepin 
kullanmaklaymış. Hastanın yapılan muayenesinde 

Şeki l 2. Olgu 2 'n ın tipik lezyonlannm gövde gö rünümü . 
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koluıkaltı. karın ve alt eksıremitelcrdc yoğun olmak 
üzere tüm vücutta yaygın irrcgüler. yer yer 
mürekkep sıçramış gibi kahverengi maküler hiper-
pigmenle lezyonlar saptandı (Şekil 2). Hastanın ilk 
ve tek çocuğu olan R.Ç.'de benzer lezyonlar olup 
hasla başka bir gebelik tanllcmedı. (itiz ve diş 
nuıavcncsi normal olan haşlanın epilepsi dışında 
diğer sistem bakıları olağandı. Laboratuar tetkik­
lerinde patoloji saptanmadı . Deri biyopsisinin 
histopatolojik tetkikinde epidenniste hiperkeratoz. 
bazal tabakada vakııoliz.asyon, dermişte mclanin 
yüklü makrofajlar izlendi. 

T a r t ı ş m a 

İP'nin deri değişiklikleri genellikle doğumla 
birlikte veya ilk 6 haftada (%%) ortaya çıkar 
(7-9,15). Nadiren 2. aydan sonra görülür (8). 
Olgularımızda lezyonlar ilk 10 gün içinde 
başlamıştır. 

İler iki olgumuzda da başlangıç vcziküller ve 
ürtikaryel plaklarla olmuş, yüksek ateşle birlikte 
yeni lezyonlarm çıktığı ve yerini hiperpigmenlas-
yona bırakarak iyileştiği tarıllenmiştir. Olgu l'de 
halen ateşle başlayan ataklar şeklinde eski lezyon 
yerlerinde enilamasyon ve yeni lezyon oluşumu de­
vam etmektedir. Literatürde olguların %87'sinin 
vez.iküllerle başladığı, %14'üniin ise pigmentasyon-
la ortaya çıktığı belirtilmiştir (9). Başlangıç döne­
minde ürtikaryel lezyonlar da tanımlanmıştır (22). 
.Ateşli hastalık ile birlikte lezyonlarda alevlenme 
olduğunu bildiren başka yayınlar da vardır (23). 

Olgularımızdan olgu 2'de epilepsi saptanmış 
olup olgu 1 sonraki yıllarda oluşabilecek sistemik 
bulgular açısından izleme alınmıştır. 

İP veziküler evrede biillü hastalıklar, verrüköz 
evrede lineer verrüköz epıdermal nevus, lıipcrpig-
mentasyou evresinde posiinflamalııar pigmentasyon 
bırakan liken planus, herpes zoster, dermatiıis 
herpetiformıs gibi hastalıklarla karışabilir. 
Histopatolojik tetkik, pıgmentasyonun garip şekilli 
oluşu ve anamnezde klinik evrelerin tarifi erimesi 
tanıda yardımcıdır. 

Gebeliğin 9. haftasında korionık villııs örnek­
lerinin D N A analizi prenalal tanıda önem taşır. 
Hamile kadınların 1/4'üııde spontan abortus oluşa­
bildiği ve doğan kız çocuklarının %50'sinde 
hastalığın görülebildiği düşünüldüğünde aileyi bu 
konuda bilinçlendirmek gereklidir (20). 

ilgili ( / . r i U ' N ) HİI .OIN M - Ari , 

Türk literatüründe şimdiye dek bir "inkontinen-
siya pigmenti akromians ailesi" olarak yayınlanan 
bildiri (24) dışında diğer 10 İP olgusunun hiç birinde 
aile öyküsü yoktur. Olgularımız ilk ailesel İP ol­
maları nedeniyle ilgi çekicidir. 
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