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Servisi'nde 30.1.1993-15.2.1993 tarihleri arasinda,

aralarinda ikinci derece akrabalik olan ailenin,  birisi
saghkl, digeri lamellar iktiyoziz ile dogan prematiire
ikizlerini  izledik. Soygecmiglerinde 40  giinliik  iken
lamellar iktiyoziz én tanisiyla izlenmis ve ex olmus kiz
kardes &ykisd bulunan ikizlerden saglikli olani 10. giinde
sepsisten ex oldu. Dogumsal iktiyozlarin en agir formu
olan, otosomal resesif gecis gdsteren lamellar iktiyozizle
ligili  literatiirde ~ bildirilmis ~ birgok olgu vardir. Biz bu
olguyu, literatiirde saptayabildigimiz, biri saglkli digeri
lamellar  iktiyoziz ~ olarak  dogan ikinci ikiz  olgusu
olusundan dolay! yayinlamayi uygun gordik.
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Collodion baby nadir goérilen konjenital bir bozuk-
luktur. Bu durumun sinonimi olarak yenidoganin lamellar
exfoliationu, lamellar iktiyoziz, sebore squamoza neona-
torum, iktiyoziz sebase kullanilir (1). ilk defa 1841'de
Seeligman tarafindan sebore squamoza neonatorum ola-
rak tanimlanmistir. Daha sonra Ballantime 33 "collodion
baby" olgu serisini inceleyerek, bu tabloyu fotal iktiyozizin
ilmli tipi olarak agiklamistir (Tablo 1) (1).

"Collodion baby" olgularinda infant, dogumda
parsémen kagidina benzer bir membrana sarili olarak
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SUMMARY

Premature twin babies one with lamellar ichthyosis
and the other healthy were followed at the neonatology
department of Dr.Behcet Uz Children's Hospital between
30.1.1993-156.2.1993. 2nd degree parental consanguinity
was present in addition to history of a 40 day old female
sibling death of lamellar ichthyosis. The healthy twin was
discharged 10 days after admission while the collodion
baby twin died of sepsis on day 15. There are many
reported cases of lameller ichthyosis, the most severe
form of ichthyosis which is autosomal recessively
inherited. We present this case since these are the
second twins with this condition reported in the literature
we are aware of.
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dogar. Dis gorlinus ektropion, eklabium, kulaklarin yay-
van ve disik olmasi nedeniyle ¢ok kotudir (1-3). Ol-
dukga gergin olan membran, dogumdan hemen sonra
catlamaya baslar. Tam olarak doékilme birkac hafta
icinde meydana gelir. Dokulen deri alVida degisik de-
recede eritem mevcuttur (2). Bu membranin dékilme-
sinden sonra, deride pullanma veya tekrar bir collodion
membran olusabilecegdi gibi, saglikli bir deri olusmasi da
olasidir (1).

Genellikle preterm olan "collodion baby" olgularin-
da, derinin kalin olmasina ragmen epidermal bariyer
bozuk oldugundan sik komplikasyonlar gorulir (2,3).
Artmis su kaybina bagli dehidratasyon, elektrolit imba-
lansi ve sepsis major komplikasyonlardir. Bir diger
komplikasyon da bu hastalarda, squamdz hicre aspi-
rasyonuna bagli pnémoni gérilmesidir (1-3).

Biz bu olgulari-nadir gérilmesinin yanisira akraba
evliliginin bu tir yineleyen tablolara yol actidini vurgula-
mak icin yayinlamay! uygun bulduk.
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Tablo 1. iktiyoziz tipleri ve &6zellikleri
iktiyoziz Tipleri

Ozellikleri lktiyozis Vulgaris X'e bagh iktiyozis Lameller iktiyozis Biilloz iktiyozis

Kalitim Otosomal dominant X'e bagh gegis Otosomal resesif Otosomal dominant

Baslangig Dogumdan 3 ay sonra Dogumla 1 yas arasinda Dogumda (Collodion baby) Dogumla 6 ay arasinda

yasi

Dagilimi Yizde alin ve yanaklarda Yiiziin yan kisimlari, kafa Govde, yiiz, Yiizde, govdede ve
govde ve extremitelerin derisi, karin bolgesi ve alt extremitelerde extremitelerde
dis yiizlerinde extremitelerde yaygin uniform degisken.

Ozellikleri Acik renkte ince kepek Koyu renkte poligonal Genisg, diiz, koyu renkli Kiigiik, sari, dikenimsi
benzeri pullanma. pullanma. kalin plaklar. cikintilar

Diger Avug ici ve ayak tabanlari Avug ici ve ayak tabanlari Genelde prematiiredir. Biiller saptanir.

Ozellikler da hastaliga katilir. Eklem normal kalir. Ektropion, yaygin eritro-
yerleri, sa¢ ve tirnaklar Korneal disirofi olabilir. derma olabilir.
normal kalir.

Histoloji ilmli hiperkeratoz vardir. Graniiler katman artmistir. Hiperkeratoz, fokal Papillomatozis,
Graniiler katman normal Hiperkeratoz vardir. parakeratoz, diizensiz akantozis, epidermal
veya azalmigtir. Dernal graniiler katmanda artis, hiicrelerde vakiiolizas-
perivaskiiler infiltrasyon dermai perivaskiiler yon, graniiler tabakada
degiskendir. utf.lhasj-oii mevcuttur cikintilar olur

OLGU

B.Aras, 30.1.1993 tarihinde Yenidogan Servisine
1281 protokol numarasi ile collodion baby 6n tanisiyla
yatirildi.

Ozgecgmis: Annenin 4. gebeligi olup, normal spon-
tan dogumla ikiz esi ve prematlire olarak dogmustur.
Annede hamilelikte ilag alma, gegcirilmis hastalik dyku-
sl yoktur.

Soygecmis: Anne ve baba saghkli, aralarinda 2.
dereceden akrabalik mevcut. Ailenin 3.¢ocugu (kiz co-
cuk) "collodion baby" olarak izlenmis, 40. giinde ex ol-
mus, diger cocuklar ve erkek olan ikiz esi ise saglikli
olup, soygecmiste baska bir 6zellik saptanmamistir.

Fizik Muayene: Dubovwvitz skalasma goére 36 haf-
talik bebek, dogum agirhgr 1910 Gm (% 10-50), boy 48
cm (%50-90), bas cevresi 30 cm (%10-50) idi (4). Tum
vlcut parlak, kalin, gergin bir membranla sarili olup, hi-
peremik gérinimde idi. Ektropion ve eklabium mevcut
idi. Kardiak nabiz 132/dk, solunum sesleri dogal, batin
serbest, organomegali yoktu. Norolojik olarak aktifti, to-
nusu normaldi ve yenidodan reflexleri aliniyordu. On
fontanel 2x2 cm agikti. Genltolriner sistem haricen
normal, kiz gocuk goériniminde idi (Sekil 1).

Laboratuvar: Hb: 20 Gm/dl, Htc: %64, Lokosit:
9400/mm’, periferik yaymada: lenfosit %22, Pargali
Cekirdekli Lokosit (PNL) %62, monosit %14, eosinofil
%1, basofil %1 idi, Trombosit: 276000/mm’, Ortalama
Korpiskuler Volum (MCV): 107 u’ idi. Rutin idrar baki-
si ve akciger grafisi normal olarak degerlendirildi. Se-
rum elektrolitleri; Na'; 138 mEq/L, K': 4.0 mEq/L, CI"
98 mEq/L, Ca’'’: 4.2 mEq/L, Mg'*: 14 mEq/L olarak
saptandi. Bogaz, gaita ve idrar klltlrlerinde uUreme ol-
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Sekil 1.

Saghkii ve collodion membranh ikizlerin goriiniimii

madi. Uglincli gin derinin ¢atlak yerlerinden alinan
surtntld kultirinde ve kan kdlltirinde koagulaz (+) sta-
phylococcus aureus uredi.

Ayni gin yapilan CRP: (+), ESR: 25 mm/saat,
tekrarlanan hemogramda I6kosit: 3600/mm’, geng
%60, PNL %8, lenfosit %3, monosit %1, eosinofil %2
olup, geng/PNL orani 0.25'den buylk olmasi nedeniyle
hasta sepsis olarak degerlendirildi.

izlem: Hastaya tedavi olarak cilt pansumani, lokal
g6z pansumani, profilaktik olarak ampisillintaminogllkozit
kombinasyonu baslandi. Ugiincii giin gelisen sepsis ne-
deniyle antibiogram sonucuna gore sefaperazon+sulbak-
tam kombinasyonuna gegildi, ilk glnlerde oral beslen-
meyi tolere eden hastaya, kusmalari nedeniyle total pa-
renteral beslenme baslandi. Total parenteral beslenme
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sirasinda hastada iyon patolojisi gézlenmedi. Ancak has-
ta, tedavinin 15. giiniinde sepsis nedeniyle ex oldu.

TARTISMA

Dogumsal iktiyozlar; iktiyozis vulgaris, lamellar ik-
tiyozis, X'e bagh gegis gdsteren iktiyozis, bulldéz tipte
iktiyozis olarak 4 gruba ayrilir. Bunlarin yani sira iktiyo-
ziform sendromlar da tanimlanmistir (1-3). iktiyozlarda
kalitim; lamellar tipte otosomal resesif, bulléz tip ve ih-
tiyozis vulgariste otosomal dominant tiptedir (1-3).
Baslangi¢ yasi ise lamellar tipte dogumda "collodion
baby" olarak, X'e bagli gecis gosterenlerde ise dogum-
la-1 yas arasinda, bulléz tipte dogumla-6 ay arasinda,
iktiyozis vulgariste dogumdan 3 ay sonra nadiren de
daha d6nce olabilir (1).

"Collodion baby" olgulari siklikla lamellar iktiyoza
gegis gosterir (1-3). Fransa'da Larreque ve arkadaslari
tarafindan yapilmis bir calismada bu oran %60 olarak
bulunmustur (5). Bir grup "collodion baby" olgusunda
membranin doklilmesi, saglam derinin ortaya ¢ikmasiyla
sonuglanabilir (1). 1992'de Frenk ve arkadaslar tarafin-
dan yapilan bir calismada; otosomal resesif gecis gos-
teren isvigreli bir ailenin "collodion baby" tanisi alan
bes cocugu bdyle bir seyir géstermistir (6).

Ancak, "collodion baby" olgularinin daha sonra ik-
tiyoziz vulgarise, ya da X'e bagli gegis gosteren iktiyo-
zize donisumu konusunda kesin bir goris birligi yoktur
(1). Larreque ve arkadaslarinin 1986'da yapmis oldugu
bir galisma, X'e baglh iktiyozizlehn collodion baby olarak
baslamadigini desteklemistir (5).

"Collodion baby" tanisi bebegin dis goérinis 6zel-
likleriyle konulur (1).

"Collodion baby" olgularinin dénlisecegdi iktiyozi-
form bozuklugun tanisi igin ise ailesel gegis 6zelligi, de-
rinin histolojik incelemesi ve bebegin dis gorinlisu
6nem tasimaktadir (3). X*e bagli gecis gOsterenlerde
steroid sillfataz eksikligi nedeniyle enzim c¢aligsmalarinin
yapilmasi gerekmektedir (1,2,3).

"Collodion" membran tam olarak dékilmeden dlen
olgumuzun, soy gec¢misinde "collodion baby" olarak
dogan bir kiz kardes Oykisu olmasi, otosomal resesif
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kalitim lehinedir. Olgumuz bu kalitim 6zelligi ve dis go-
rinls nedeniyle lamellar tip iktiyozla uyumlu bulun-
mustur.

Literatlire baktigimizda "collodion baby" ile ilgili bil-
dirilmis birgok olgu ve calisma goériyoruz. Bunlardan
biri olgumuza benzer sekilde Waisman ve arkadaslari-
nin bildirdigi lamellar iktiyozlu monozigot ikizlerdir (7).
Biri normal, digeri iktiyozlu olmak uzere literatiirde sap-
tayabildigimiz tek olgu Erdem tarafindan 1982'de yayin-
lanmistir (8). Bu olguda da bizim olgumuzda oldugu gi-
bi akraba evliligi ve kardes 6ykusi saptanmistir.
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