Netherton Sendromu (Olgu Sunusu)
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OZET

Netherton sendromu ender goérilen bir dermatoz
olup, ihtiyozis ve kil gévdesi bozuklugu ile karakterizedir.
Burada Netherton sendromu tanisi alan 11 yasinda bir
kiz ¢ocugu sunulmus ve literatiir kisaca gézden gegiril-
migtir.

Anahtar Kelimeler: Netherton sendromu
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"Netherton sendromu" kil bozuklugu ile kendini
gosteren ihtiyozis linearis sirkumfleksaya verilen isim-
dir. Kalitim bigimi otozomal resessiftir. Seyrek gorulen
bu tablo dogumda vardir veya hemen sonra gelisir (1).

OLGU

11 yasinda kiz ¢ocugu vicudunda dogumdan he-
men sonra meydana gelen kuruluk, kizarikhk, kepek-
lenme ve kasinti sikayeti ile basvurdu. Ayrica saglari-
nin ¢abuk kirilmasi, uzamamasi ve seyrekliginden yaki-
niyordu. Daha Once ekzema tanisi alan hasta cesitli
steroidli preparatlar kullanmis.

Fizik ve mental gelisimi normaldi. Rekurran enfek-
siyon, epilepsi, astim veya saman nezlesi hikayesi yok-
tu. Anne ve baba uzaktan akraba oluyordu. Dayisinin
torununda da benzer yakinmalar varmis.

Yapilan dermatolojik muayenesinde: Godvde ve
ekstremitelerde yaygin, polisiklik kenarl, serpijinéz, eri-
temli ve skuamli c¢ift kenarli hiperkeratozik lezyonlar
mevcuttu. Saglar, kaslar ve kirpikler ince, seyrek, soluk
ve mat gorinimdeydi. Palmo-planter bdlgeler, mikoz
membranlar, dis ve tirnaklar normaldi (Sekil 1).
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SUMMARY

Netherton's syndrome is a very rare genodermatosis
characterized by ichtyosis and hair shaft abnormalities.
Here, a 11-year-old girl with Netherton's syndrome is pre-
sented and the literature is reviewed briefly.
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Laboratuvar tetkiklerinde total eozinofil sayisi: 400
iu (N:200-400), IgE: 1800 Iu/ml (N: 1-300) idi. idrarda
yapilan amino asit ¢alismalari negatifti. Tam kan sayi-
mi, eritrosit sedimentasyon hizi, kan biyokimyasi, tam
idrar analizi normal sinirlar igerisindeydi.

Histopatolojik bulgular: Hematoksilen eozin ile
boyanarak hazirlanan kesitlerde keratinize ¢ok kath
yassi epitel ile ortuli cilt dokusu izlenmis olup, Oorti
epiteli hiperkeratozis ve akantozis gdstermektedir. Der-
mada az miktarda perivaskiler mononukleer iltihabi'
hicre infiltrasyonu ve c¢ogu makrofajlar igerisinde *pig-
ment varligi dikkati ¢ekmistir (Sekil 2). Histopatolojik
bulgular nonspesifik olup klinik uyuyorsa ihtiyozis linea-
ris sirkumfleksa olarak yorumlanabilir seklindeydi.

Sag telinin 151k mikroskobisi ile incelenmesinde pili
torti ve beraberinde hafif nodiler sisme saptandi. No-
diller arasi alanlar normal oldugu igin bu gérinimin
psddomoniletriks olabilecegi dusinuldu (Sekil 3).

TARTISMA

ihtiyozis linearis sirkumfleksa daha ¢ok kizlarda
gorilen otozomal resessif gegis gosteren govde ve
ekstremitelerde yaygin, polisiklik kenarli, serpijinéz
erlpsiyon ile karakterize bir hastaliktir. Lezyonlar eri-
temli, skuamli, hiperkeratozik cift kenarlidir. Netherton
sendromu ise ihtiyoziform dermatoz ve kil gdvdesinde
cesitli defektleri gosteren bir sendromdur. Hastalarda
atopik diyatez (atopik dermatit, Urtiker, anjioédem) ve
%20-50 olguda aminoasidiri goérulebilir. Kasinti vardir
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Sekil 1. Olgunun klinik gérinimda.

veya olmayabilir. Diger birlikte olabilen bulgular mental
retardasyon, gelisme geriligi, hlicresel Tmmunitede ye-
tersizlik, deri, g6z ve solunum yolu enfeksiyonlarinda
siklik, hipergammaglobulinemi veya hipogammaglobuli-
nemi olarak siralanabilir, ihtiyoziform dermatoz ihtiyozis
linearis sirkumfleksa veya non-billéz konjenitai ihtiyozi-
form eritroderma (lamellar ihtiyozis) seklinde olabilir.
Netherton sendromu gorilen erkek hastalarda ihtiyozis
linearis sirkumfleksa bes kat daha fazla gorilmektedir
(2,3). Kil govdesindeki karakteristik anomali trikoreksis
invajinata olmakla beraber pili torti ve trikoreksis nodo-
za da gorulebilir (4).

Ender gorulen bir sendromdur. Grupta ve ark.'lan
Netherton sendromu tanisi alan ve ylksek IgE duzeyi
bulunan G¢ buguk yasinda bir kiz gocugu bildirmislerdir
(5). Kinacigil ve ark.'lari ise 4 yasinda kiz, 1.5 yasinda
erkek, iki kardeste trikoreksik invajinata (Bamboo hair),
ihtiyoziform dermatit (ihtiyozis linearis sirkumfleksa) ve
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atopik diyatez triadi ile kendini gosteren Netherton
sendromunu 1980 yilinda bildirmiglerdir (6).

Literatirde yenidogan déneminde hipernatremi ge-
lisen Netherton sendromu tanisi alan iki erkek kardes
bildirilmistir. Hipernatreminin transepidermal su kaybina
bagli olabilecedi ve eritrodermik bebeklerde bu durumun
g6zonunde tutulmasi gerekliligi vurgulanmistir (7).

Bizim olgumuz klinik ve histopatolojik olarak ih-
tiyozis linearis sirkumfleksa olarak degerlendirildi. IgE
dizeyi normal sinirlarin gok Uzerindeydi. Bu da atopik
diyatezin kanitliydi. Aminoasidiri ise negatifti. Bu bul-
gular ile hastaya Netherton sendromu tanisi kondu.

ihtiyoziform dermatozlarin ginimiizde etkili bir te-
davisi yoktur. Topikal kortikosteroidler, keratolitikler, A
vitamini, retinoidler ve PUVA tedavisi uygulanmaktadir.
Hauster ve ark.'lari 15 yasinda bir bayan hastada etre-
tinat tedavisinin etkili olduguna dair bir olgu yayinla-
mislardir (8). Sistemik retinoid tedavisinin 6zellikle iske-
let sistemine toksik etkisi ylzinden kullanimi sinirlan-
maktadir. Fakat Paige ve ark.'lari yaslari 6 ay ve 16
yas arasinda degisen 42 cgocukta (Bunlardan lgli Ne-
therton sendromu tanisi aimig) etretinati givenle kul-
lanmiglardir (9). Vincent ve ark.'lari ise lamelier ihtiyoz-
larda siklosporin tedavisine bir yanit almamiglardir (10).

Sekil 2. Olgunun histopatolojik gérinimi (HEx200).

Sekil 3. Sag telinin mikroskobik gérinimu (x200)
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Biz hastamiza %4 ure iceren nemlendirici 6zelligi
olan bir emilsiyon ve oral antihistaminik (clemastine)
onerdik. Yapilan kontrollerinde kasintisinin hafifledigi ve
derideki pullanmanin azaldigi goruldi. Hasta halen tara-
fimizdan takip edilmektedir.
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