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Abstract

Ozet

Iktiyoziform sendromlar arasinda simflandirilan Netherton
sendromu, iktiyosis linearis sirkumfleksa ve/veya kongenital
iktiyoziform eritroderma, trikoreksis invaginata ve atopik bulgulardan
olusan bir dermatozdur.

Saclarda kuruluk ve kirilma, bilateral kaslarin lateralinde do-
kiilme, tiim viicutta yaygin polisiklik, ¢ift kenarli, eritemli ve skuaml
lezyonlar olan 56 yasinda kadin hasta sunuyoruz. Govdeden alinan
deri biopsisi sonucu iktiyosis linearis sirkumfleksa ile uyumluydu.
Sag¢in mikroskobik incelemesinde trikoreksis invaginata saptandi.

Topikal kortikosteroid ve nemlendiricilerle sagaltimi baslanan
hasta, hastaligin seyri konusunda bilgilendirilerek izleme alindi.

Anahtar Kelimeler : Netherton sendromu, iktiyosis linearis sirkumfleksa,
trikoreksis invaginata
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Netherton’s syndrome, which is classified as an ichthyosiform
syndrome, is a dermatose comprising ichthyosis linearis circumflexa
and/or congenital ichthyosiform erythroderma, trichorrhexis invagi-
nata and atopic features.

Here, we present a 56 year—old female who has polycyclic, ery-
thematous, double edged scaly lesions on her trunk and limbs as well
as brittle hair and bilateral alopecia on the lateral part of her eyebrows.
The microscopic examination of the hair shaft showed trichorrhexis
invaginata. The histopathologic examination of the lesional skin
biopsy is correlated with ichthyosis linearis circumflexa.

We used topical steroids and emollients for the treatment of the
skin lesions and informed the patient about the prognosis of her dis-
ease.

Key Words: Netherton’s syndrome, ichthyosis linearis circumflexa,
trichorrhexis invaginata
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®_ktiyoziform sendromlar arasinda siniflandirilan
Netherton sendromu (NS), iktiyosis linearis
sirkumfleksa (ILS) ve/veya kongenital iktiyozi-
iktiyoziform eritroderma, trikoreksis invaginata (TI)
ve atopik bulgulardan olusan bir dermatozdur.'”
Otozomal resesif kaliilir ve 1/100 000 oraninda
goriiliir."

Olgu Sunumu
56 yasinda kadin hasta, viicudunda dogumdan
itibaren olan, {izeri ince beyaz kabuklanma goste-
ren kizarikliklar, sa¢ ve kaslarinda kirilma ve do-
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kiilme yakinmalariyla poliklinigimize bagvurdu.
Hasta iyilesme  donemleri
tanimliyordu. Eritrodermi oykiisii olmayan olgu-
nun ailesinde benzer bulgular1 olan yoktu.

zaman zaman

Dermatolojik muayenede saglarda, ozellikle
temporal bolgelerde belirgin olan, kuruluk ve ki-
rilma, bilateral kaslarin lateralinde dokiilme (Sekil
1), tim viicutta yaygin polisiklik, ¢ift kenarls,
eritemli ve skuamli lezyonlar saptandi (Sekil 2).
Dis ve tirnaklar olagandi.

Rutin kan ve idrar tetkik sonuglar1 normal olan
olguda idrarda aminoasidiiri saptanmadi. Total IgE
diizeyi 208 IU/ml (N: 0-87 IU/ml) olup, normalden
yiiksekti. Yapilan IQ testi sonucu normal olarak
degerlendirildi.

Sa¢in mikroskobik incelemesinde trikoreksis
invaginata saptandi (Sekil 3). Govdeden alinan deri
biopsisi sonucu ILS ile uyumluydu (Sekil 4).
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Sekil 1. Saclarda kuruluk ve kirtlma, kaslarin lateralinde
dokiilme.

Sekil 3. Trikoreksis invaginata.

Topikal kortikosteroid ve nemlendiricilerle
sagaltimi baslanan hasta izleme alindi.

Tartisma

ILS ilk kez 1949°da Comel tarafindan
polisiklik, migratuar, ¢ift kenarli, eritemli yamalar-
la karakterize bir iktiyoz tipi olarak tanimlanmis,
ancak olgunun saglann hakkinda yorum yapilma-
mustir."**  1958’de ise Netherton, generalize
eritemli skuamli dermatiti, paroksismal pruritusu
ve sonradan trikoreksis invaginata olarak tanimla-
nan kil safti defekti olan 11 yasinda bir kiz olgu
bildirmistir."* Daha sonra Greene ve Muller 1985
yilinda, o giine kadar yayinlanms olan 43 NS’lu
olguyu incelemis, 30 olguda ILS, 13 olguda ise
iktiyoziform eritrodermanin baskin deri lezyonu
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Sekil 4. Hiperkeratoz, parakeratoz tabakasi altinda spongioz
ve vezikiiloptistiil olusumu izlenen ve diizensiz akantoz
gosteren epidermis (H&Ex120).

oldugunu, TI’nin tiim olgularda bulundugunu ve
hastalarin 2/3’tinde de atopik bulgular oldugunu
saptannstlr.6

Tipik ILS lezyonu eritemli, hafif skuamh
anuler veya polisiklik, migratuar c¢ift kenarli yama-
lar seklindedir. Olgularin ¢ogunda lezyonlar peri-
yodik 6zellik gosterir, 6rnegin her ay bastan basla-
yarak asagi dogru ilerler, birkag giin siirer ve goz-
den kacabilir."* Olgumuzun dogumdan itibaren
baslayan klinik bulgular1 ve zaman zaman iyilesme
donemleri gostermesi NS ile uyumluydu. Hastala-
rin bir kisminda goriilen eritroderma ve gelisme
geriligi ise olgumuzda saptanmadi. Baz1 olgularda
mental retardasyon bildirilmesine karsln,g”“’7 has-
tamizin IQ testi sonucu normal sinirlardaydi.
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NS’lu olgularda major kil defekti trikoreksis
invaginatadir, ancak sa¢ gelisimi az oldugu i¢in
infantil dénemde gozden kagabilir."* Bir ¢alisma-
da, kil saftinin her milimetresindeki lezyon sayisi-
nin, kaglarda saclardan on kat fazla oldugu bildi-
rilmektedir. Ayni ¢alismada, NS tanisinin atlanma-
mast i¢in kuskulanilan olgularda sa¢ muayenesinin
defalarca  tekrarlanmas1  gerektigi, diagnostik
lezyonlarin kaglarda daha fazla olmasi nedeniyle
eritrodermik olgularda kaglarin incelenmesiyle er-
ken donemde NS tanisi konabilecegi vurgulanmak-
tadir.® Saclant ve kaslarinda kirilma ve dokiilme
yakinmas1 olan hastammzin sac¢inin mikroskobik
incelemesinde TI saptand.

NS’lu olgularin ¢cogunda, kendisinde veya aile-
sinde atopi dykiisii vardir."® Ancak iktiyozla birlikte
gercekten atopik ekzema olup olmadig: tartigmali-
dir. Kasinti, fleksuralarin tutulmasi, remisyon do-
nemleri olmas1 ve IgE yliksekligi atopik dermatiti
desteklerken, klinik olarak ekzemattz olmamasi ve
ekzema sagaltimina yanit vermemesi tersini diisiin-
diirmektedir. Atopi Oykiisii olmayan olgumuzda
IgE yiiksekligi saptandi.

Literatirde NS’lu iki erkek olguda kutanoz
skuamoz hiicreli karsinom, bir kadin olguda da
vulva karsinomu bildirilmistir. Pyojenik ve viral
infeksiyonlar da siktir."’

Histopatolojik bulgular, epidermal ve kil saft1
maturasyonu ve keratinizasyonunda aralikli durak-
lamalar oldugunu gostermektedir. TI lezyonuna, kil
saft1 kortikal hiicrelerindeki siilfidril gruplarimin o
bolgede disiilfit baglarina doniistiiriilmesindeki bo-
zuklugun neden oldugu saptanmistir. ILS
lezyonlarimin  migratuar  Ozelligine de
inflamatuar hiicrelerden sizan eksudanin neden ol-
dugu, bu eksudanin keratinositler tarafindan sindiri-
lip fagosite edildigi ve boylece keratinizasyonun
engellendigi diisiiniilmektedir.' Netherton
sendromlu 20 ailenin incelendigi bir c¢alismada,
Netherton sendromu geninin kromozom 5q32’de
oldugu bildirilmektedir.’

dermal

Histopatolojik 6zellikler lezyonun tipi ve do-
nemine gore degisir. Hiperkeratoz, lezyonun genis-
leyen kisminda parakeratoz ve graniiler tabakada
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incelme saptanir. Eski ILS lezyonlar1 ve yaygin
skuamli eritrodermalarda psoriasiform epidermal
hiperplazi, papillomatoz ve perivaskiiler mikst
vardir.' Spongioz,
intraepidermal vezikiilopiistiil olusumu saptanabi-
lir.""° Olgumuzda govdeden alman deri biopsi
orneginde hiperkeratoz ve parakeratoz tabakasi
altinda spongioz ve vezikiilopiistil olusumu ve
diizensiz akantoz saptandi, ILS ile uyumlu olarak
degerlendirildi.

inflamatuar infiltrat

Klinik bulgularin cesitliligi  6zellikle aile
anamnezi olmayan olgularda tamida gecikmeye
neden olmaktadir. Yedi olgu ile yapilan bir calig-
mada tan1 konma yas1 3 ila 22 arasinda degismekte
olup, hastalarin daha 6nce aldigi tanilar kongenital
iktiyoziform eritroderma, eritrodermik ekzema,
Leiner hastaligi, akrodermatitis enteropatika ve
eritrokeratoderma olarak bildirilmistir.* Infantil
donemde ayirici tamida eritrodermik atopik veya
seboreik  ekzema, nonbiilloz iktiyoziform
eritroderma (NBIE), psoriasis, hiper IgE sendromu,
immunyetmezlik durumlari, ¢inko veya biotin
yetmezligi, protein metabolizma bozukluklar1 dii-
stiniilmelidir. Biiylik ¢cocuklar ve eriskinde ise sik-
likla NBIE yanhs tanisi konur. Atopik ekzema,
stafilokoksik haslanmis deri sendromu, pemfigus
foliaseus ve eritrokeratoderma da akla gelmelidir."

Neonatal déonemde, eger eritroderma, sistemik
infeksiyon, hipernatremik dehidratasyon ve gelis-
me geriligi varsa yogun tibbi ve nutrisyonel destek
gerekir. Daha biiyiik olgularda diizenli nemlendiri-
ciler uygulanmalidir.! ILS’da topikal kortikos-
teroidler ve salisilik asid gibi keratolitik ajanlarin
yararli oldugu bildirilmektedir.’” Bir baska
yaklasim da topikal veya sistemik retinoik asid
kullanimudir. ileri yaslardaki NS’lu olgularda, di-
ger iktiyozlarda genellikle yararli olan retinoid
sagaluminin  yanit vermedigi, hatta terminal
diferansiasyonu suprese ederek kotiilesmeye neden
oldugu  bildirilmistir."*""  Ancak  sistemik
retinoidlerin yararli oldugunu savunan yayinlar da
vardir.'””"* Klinik ve histopatolojik bulgularin
psoriasise benzemesi nedeniyle bir olguda PUVA
denenmis ve etkili oldugu bildirilmistir."’ Baska bir
yayinda ise PUVA’ya alternatif olarak bir olguda
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topikal tacrolimus uygulanmis ve iyilesme saglan-
digim1  bildirilmistir.” Topikal kortikosteroid ve
nemlendiriciler ile sagaltima baslanan hastamizda
deri lezyonlarinda diizelme saptanda.

Genetik bir dermatoz olan Netherton sen-
dromunda sagaltim hayat boyu siirmektedir. Bu
nedenle hasta ve ailesi hastaligin seyri yoniinden
bilgilendirilmeli, hasta sagaltimin etkinligi ve yan
etkileri acisindan izlenmelidir.
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