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OZET
Iktiyoziform dermatozlar, deriyiizeyinde bliyiik mik-

tarlarda kabuk birikmesiyle karakterize, genetik gecislibir

hastalik grubudur. Burada lameller iktiyoz tanis1 konan 12
aylik bir olgu sunduk ve literatiirii kisaca gézden gegir-
dik.
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lktiyozisler hakkindaki ilk bilgiler milattan 6nceki
ylizyillarda Hint ve Cin literatiirlerine kadar gitmekte
olup, ilk bilimsel yayin 1808'de WVillan tarafindan yapil-
mistir (1).

Iktiyozisler bugiin 4 ana grup icinde ele alin-
makta olup bu gruplardan biri olan lameller ihtlyo-
zis otozomal resesif gecis gosterir (2, 6, 13, 14,
19, 21, 23). Otozomal resesif ihtiyozis son zaman-
larda lameller ihtiyozis ve nonbiilloz konjenital ih-
tiyoziform eritroderma olarak 2 ayri antite kabul
edilmektedir (4,7,9,17,19,21,22). X'e bagh iktiyozizte
oldugu gibi (Steroid siilfataz enzim eksikligi) spesifik
bir enzim eksikligi gosterilememistir. Bu konudaki
calismalar halen siirmektedir (9,10,15,18,21).

Lameller iktiyozisli g¢ocuklar kollodion bir zar iginde
dogarlar. Birka¢ hafta icinde bu zar soyulur, sonra par-
somen benzeri kabuklanma omiir boyu siirer. Ektro-
pion bu vakalar igin spesifik bulgulardan biridir
(7,9,12,21).
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SUMMARY

Ichthyosiform dermatoses term, defines a genetically
transmitted group of disorders which were characterised
with the accumulation of large quantities of scales on the
skin. Here we present a 12 month old case with the
diagnosis of lamellar ichthyosis and review related litera-
ture.

Key Words: Lamellar ichtyosis, Nonbullous congenital
ichthyosiform erythroderma
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OLGU SUNUMU

R.B. 12 aylk erkek hasta viicudunda kabuklanma,
kasinti, gozlerde yapisiklik ve c¢ekilme sikayetleri ile
servisimize basvurdu.

Hastanin 6zgegmisinde 2940 gram olarak normal
spontan vaginal yoldan dogdugu ve kollodion bebek
bulgusu olmasi nedeniyle 20 giin kadar hastanede yat-
tigi ve cesitli tedaviler gordiigii belirtiliyordu. Soygec-
misinde anne 34, baba 35 yasinda sag ve saglkl olup,
ikinci dereceden akraba evliligi mevcuttu. Biri neonatal
sepsis+tiktiyosis nedeniyle olen erkek, digeri 2.5 aylik
iken sepsis tanisi ile dlen kiz kardes mevcuttu. Anne-
nin 4 diisiik ve 3 kiiretaji bulunuyordu.

Fizik muayenesinde; viicut agirhgi 10.5 kg (%50
p), boy 74 cm. (%50 p). Genel durum iyi suur acik,
koopere idi 6demi, ikteri, siyanozu yoktu. Ayak tabani,
avug ici, kafa derisi dahil olmak lizere biitiin viicut yii-
zeyini tutan; bacaklarda, sirtta ve her iki kolda daha
fazla, koyu renkte plak seklinde kabuklanma ile birlikte
her iki gozde ektropion mevcut olup, eritroderma yay-
gin degildi (Sekil 1,2). Kafa derisinde kabuklanma mev-
cut ancak skatrisyel alopesi yoktu (Sekil 3). El tirnaklari
deforme idi. Diger sistem muayenelerinde patoloji sap-
tanmadi.

Laboratuar bulgularindan rutin kan degerlerinde bir
ozellik yoktu. Lipoprotein elektroforezinde prebeta ban-
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Sekil 1.

dinda hafif bir yiikselme saptanmis olup, protein elek-
troforezi normal olarak degerlendirildi. Cilt buyopsisinde;
kesitlerde stratum korneum belirgin sekilde kalinlagmis
olup, normal goriiniimlii graniiler tabakasi bulunan bir
epidermis izlenmekteydi. Dermiste deri ekleri ve damar
kesitleri mevcuttu.

Hastaya daha 6nce %60'lik propilen glikol uygula-
masi yapilmis olup, halen cilt lezyonlarn tedavisinde ba-
ik yagiyla birlikte haftada iki kez lanolin ve gliserin ka-
risimi, ektropion igin de devamh suni goéz yasi kullan-
maktayiz. Literatiir taramasinda bu tiir olgularda %5'llk
laktik asit ve vazelin kombinasyonunun tedavide faydal
oldugu belirtiimektedir (5). Olgumuzda bu tedaviyi daha
sonra kullanmayi planlamaktayiz.

TARTISMA

Otozomal resesif gegen iktiyozisin insidensi
1/300.000 olarak cesitli kaynaklarca bildirilmektedir
(6,7,17). Hastalar kollodion bir zar igcinde dogarlar. Gi-
derek bu zar soyulur. Parsémen benzeri kabuklanma
omir boyu sirer (2,7,12,14,19). Bizim olgumuzda da
boyle bir anamnez mevcuttur. Deri eritemll olabilir. El-
ler ve ayaklardaki ¢atlamalar problem yaratabilir. Sag
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Sekil 2.

kabuklar iginde kalmistir, skatrisyel alopesi siktir
(2,7,12,21). Olgumuzda yaygin eritem ve skatrisyel alo-
pesi heniiz gelismemisti. Tirnaklar olgumuzda oldugu
gibi ¢atlak ve tiimseklerle kaphdir. Hastalar ter bezleri-
nin ttkanmasi nedeniyle terleyemezler (7). Ektropion
hemen her olguda orta dereceden agir formlara kadar
goriilebilir (2,7,8,14,21). Olgumuzda da orta derecede
ektropion mevcuttu (Sekil 1). Hastalikta miik6z memb-
ranlarin tutulmadig: belirtiimektedir (7). Normal terleme-
nin olmayisi nedeniyle gevre sicakligi ve egzersiz hlper-
pireksiye neden olabilir. Olgumuzda mental-motor ge-
lisme geriligi yoktu. Genelde hastalarda zeka gelisimi
normaldir (7,12,14). Dudak, kulak ve g6z deformasyon-
lar nedeniyle goriiniigleri ¢irkindir ve bu durum sosyal
problemler yaratabilir (7,14).

Epidermal yapim ve yikim ¢ok artmistir. Stratum
korneumun diizenli dokiilmemesi nedeniyle deride
anormal keratinizasyon olusur. Bu lameller seklinde
tim viicudu kaplar (7-9,14,20,21). Hastaligin tanisinda
klinik, soyagaci ¢aligmalari ve histolojik bulgular 6nemli-
dir (7,9,20,21). Lameller ihtiyozun mlkroskopik goriinii-
mii; hiperkeratoz, normal veya artmis graniiler tabaka
ve akantotik bir epidermisten olusur. Dermiste hafif bir



Stkil 3.

lenfositik infiltrasyon goriilebilir (2,7,9,20,21). Vakamiz-
da da benzer bulgular tespit edilmistir.

Sundugumuz vakada klinikk goriiniim, akraba evli-
ligi, olen kardeste benzer anemnezin bulunmasi ve cilt
biyopsisinde belirgin sekilde kalinlagmis stratum kor-
neum ile normal bir graniiler tabakanin mevcudiyeti
bize lameller iktiyozis tanisi koydurdu.

Hastaligin prenetal tanisi i¢in yapilan bir caligmada
21. haftada fetoskopl ile alinan deri 6rneklerinin incele-
mesinde, histopatolojik goriiniimde degisiklikler saptan-
digi, bu yontemin gelistirilerek prenatal tanida kulla-
nilabilecegi bildiriimektedir (16).

Bircok yazar; otozomal resesif iktiyozu iki ayri
antite olarak ele almakta; Lameller Ihtlyozls ve nonbiil-
16z konjenital ihtiyoziform eritroderma olarak sinifla-
maktadirlar (2,7,9,11,14,21,23). Lameller ihtiyoz for-
munda tiim viicut ayak tabani ve kafa derisini de tutan
jeneralize biyik plaklarin ve kabuklarin oldugu; diger
formda ise bu kabuklarin daha ince ve eritroderma ile
seyrettigi bildiriimektedir (9,21). Klinik goériniim olarak
yapilan bu ayrimin yetersizliginden dolayi yapilan ¢a-
higmalarda kabuklardaki N-alkan diizeylerinin lameller
ihtiyozisde digerine gore daha diisiik oldugu ve bunun
ayrimda kullanilabilecegi belirtimektedir (21,22). Bu ol-
gu kabuklarin gériinimii ve yaygin eritroderma ol-
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mayisi nedeniyle lameller ihtiyozis olarak kabul edil-
mistir. N-alkan seviyelerini 6l¢gme imkanimiz olmadi-
gindan ayirim klinik gériiniime gore yapilmistir.

Simdiye kadar Ihtiyozisle seyreden birgok sendrom
tarif edilmistir. Bunlar Netherten Sendromu, Sjogren-
Larsson sendromu, Rud sendromu, Chondrodysplasia
punctata, Keratitls-ihtlyozls-sagirlik (KID) sendromu,
CHILD sendromu, Chanarin-Dorfman sendromu'dur (1-
3,13,19). Bizim olgumuz bu sendromlara daha o6nce
acikladigimiz klinik ve histopatolojik bulgulari dolayisiyla
uymamaktadir.

Hastalar hayat boyu tedavi gormeleri gerektigini
bilmelidirler. Stratum korneumun frajilitesi kapsadigi su
miktariyla orantili oldugundan deri ylizeyi hidrasyon ile
yumusatilabillr (7). Bu en iyi sekilde pomatlarla olup
tavsiye edilen preparat vazelindir (7). Ure iceren ajan-
lar da su tutucu ozelliklerinden dolay! kullanilmaktadir
(2,7).

Diger bir yaklagsim hiicreleri ayirarak kabuklari yok
eden keratolitik ajanlardir. Bunlar arasindan %3-6'lik
salisillk asit, propilen-glikoliin %60'lik soliisyonu kulla-
nilabilir (2,7). Laktik asidin vazelin icindeki %5'lik pre-
paratinin toplkal uygulamasinin da etkili oldugu bildiril-
mektedir (5). Metotreksatin da yararli oldugu bilinmekte,
ancak hastaligin 6mir boyu siirmesi ilacin kullanimini
sinirlamaktadir (7). Yeni sentetik retinoidlerden izoreti-
non ve etretinalin hiicre yenilenmesini siiprese ederek
terapotlk etki gosterdigi ifade edilmektedir. Ancak uzun
siireli toksisitesi yoniinden heniiz degerlendirilememistir
(2,4,7,14).

Kollodion bebeklerin bakimi ayricalik ister. Bebegi
saran kalin zar solunum ve emme gugligili yaratabilir.
ic ortami su ile satiire edilmis kuvézlerde bu durum
engellenebilir (7,12,19). Termoregiilasyon ve enfeksi-
yon bebegin bakiminda giigliik yaratabilir (2,7,19). Se-
cilmis olgularda proflaktik antibiyotik kullanimi gerekir
(7). Ektropion gerekirse cerrahi olarak diizeltilir. Heniz
olgumuz bu diizeyde degildi.

Kollodion bebeklerde sepsis nedeniyle o6lim siktir.
Hastaligin genel olarak omiir boyu ayni diizeyde sey-
rettigi bildiriimesine ragmen pubertede kismi bir dizel-
menin olduguna iligskin yayin vardir (21). Bu hastalarda
terlemenin olmayisi nedeniyle ciddi hipertermi disinda
genelde medikal problem olmaz. Ancak sekil bozuk-
luklari nedeniyle psikiyatrik problemler olabilir. Bu ¢o-
cuklarin ailelerine ve kendilerine genetik danigma veril-
melidir (2,7).
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LARYNX KARSINOMU TANISI IiLE TEDAVI GORMUS BIR HASTADA KUTANOZ
NODULLERLE KENDINi GOSTEREN BiR SEKONDER SIFiLiZ OLGUSU

Cehen P, Hymes S. Cutis 1992; 49:514
Sekonder sifiliz gok gesitli mukokutan6z lezyonlarla karsimiza gikabilen ve bu nedenle birgok dermatolojik
ve sistemik hastaligin ayirici tanisinda mutlaka diisiiniilmesi gereken bir hastaliktir.

Dermatoloji klinigine son zamanlarda ortaya cikan cok sayida asemptomatik nodiiler deri lezyonu ile
basvuran 53 yasinda bir erkek hasta sunulmustur. Hastanin anamnezinde 5 yil 6nce larynx karsinomu tanisi
ile larenjektomi ve lenf nodu diseksiyonu uygulandigi 6grenilmistir. Dermatolojik muayenede goévde ve list eks-
tremitelerin proksimalinde ¢ok sayida eritemli infiltre 0.5-2cm caph nodiiler lezyon saptanmis ve lezyonlarin
kasintisiz oldugu belirtilmigtir. Mukoza lezyonu ve lenfadenopati tesbit edilmemistir. Hastanin larynx karsinomu
tanisi ile tedavi gormiis olmasi gézoniine alinarak metastatik karsinom on tanisi ile biopsi alinmig, perivaskiiler
lenfosit ve gok sayida plazma hiicre infiltrasyonu goériilmiis, Warthin-Starry boyasi kullanilarak spiroketler goste-
rilmistir. Hastaya uygulanan RPR ve TPHA serolojik testlerinde pozitif sonug elde edilmistir. 3 hafta siire ile
birer hafta ara ile 2.4 milyon lnite benzatin penisilin tedavisi uygulanmis ve bir aylk siire icinde lezyonlarda
belirgin klinik diizelme saptanmistir.

Sekonder sifilizde makuler, papiiler, piistiiler, papiiloskuaméz, lilseratif ve nodiiler deri lezyonlari goriilebil-
mektedir. Nodiiler lezyonlar diger lezyonlara oranla son derece nadir goriilen lezyonlar olup primer kutan6z len-
foma, lenfoproliferatif hastaliklarin deri bulgulari ve metastatik karsinoma lezyonlarina ileri derecede benzerlik
gosterebilmektedir. Bu hastaliklarin ayirici tanisinda sekonder sifiliz mutlaka diisiiniilmelidir.
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