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OLGU SUNUMU

Psikiyatri

Netherton sendromunun psikiyatik bulgulari

S. Senem BASGUL (*), Sezgin KARTAL (**), Humen C. ELMI (*%%)

SUMMARY
Psychiatric symptoms of netherton sendrome: Case report

Children with chronic disease, in terms of behavioral and
emotional problems have more at risk. Netherton syndrome
(NS) is rarely type of ichthyosis, autosomal recessive, and
chronic disease. In this presentation, the psychiatric results of
two brothers with diagnosis of the NS who are borned inter-
marriage is aimed to discus.
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Kronik hastalig1 olan ¢ocuklar, davranigsal ve duy-
gusal sorunlar acisindan daha fazla risk altinda
bulunmaktadir (V. Kronik hastalikla yasamak ve bu
hastalifa uyum saglayabilmek, cocuk ve ailesi agi-
sindan oldukga giictiir. Kronik hastalik stiregen bir
hastaliktir ve bu hastaliga bagh yeti kayiplari olur.
Bu yeti kayiplari ¢ocugun engellenmesine ve sos-
yal cevresi ile olan iligkisinin ve uyumunun bozul-
masina neden olur @,

Netherton Sendromu (NS) nadir rastlanan ve oto-
zomal resesif gecisli bir iktiyoz tipidir. Yaygin ola-
rak SPINKS gen mutasyonu bildirilmektedir ). Bu
sendromun ana belirtileri iktiyozis linearis sikumf-
leksa, yapisal kil govdesi anomalisi ve atopik yat-
kinliktir. Baz1 hastalarda aminoasidiiri, gelisme
geriligi ve hiicresel bagisiklik sistemi bozukluklari
gozlenebilir G4,

Ulasilabilen literatiirde NS’ nun psikolojik sonugla-
rindan, bu hastaliga eslik eden ruhsal bozukluklar-
dan, kisinin ve ailesinin sosyal hayatina getirdigi
zorluklardan bahseden bir yayina rastlanilmamusgtir.

Bu sunumunda akraba evliligi sonucunda diinyaya
gelen NS tanist alan iki erkek kardesin psikiyatrik
degerlendirilmelerinin sonuclarini tartismak amag-
lanmigtir. Olgularin bilimsel yayin olarak yazilaca-
gina ve cild bulgusunun ciddiyetini gosterebilmek
amaciyla ¢ocugun kimligini gizlemek sarti ile
fotograf yayinlanacagina dair aileden so6zlii onam
alimmustir.

OLGU 1-2

Her ikisi de NS tanis1 ile dermatoloji (cild bulgusu
icin bakimiz fotograf 1) ve genetik anabilim dalla-
rinda takip edilen, anne babalar1 teyze cocuklari
olan 6 yas 7 aylik (E.O.) ve 5 yas 6 aylik (0.0.) iki
erkek kardes.

Anne 28 yasinda, lise mezunu, ev hanimi, baba 33
yasinda, ilkokul mezunu, marangoz. Annenin baba-
st psikoz tanist ile takip ediliyor. Babanin babasin-
da antisosyal kisilik 6zellikleri tanimlantyor.

E.O. planli bir gebelik sonucunda, anne babanin
evliliginin ikinci yilinda sezeryan dogum ile 3260
gr diinyaya gelmis. Amnion sivisinin azalmasi
sebebiyle 15 giin erken dogum olmus. Dogduktan
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Resim 1.

sonra birinci giinde sarilik tanisi ile yatarak tedavi
uygulanmis. 13 aylik iken gastroenterit tanisi ile
bir hafta hastanede yatmis. O.0. planlanmayan bir
gebelik sonucu sezeryan ile 2980 gr dogmus.
Bradikardisi olmasi sebebiyle 15 giin erken dogum
olmus. Yenidogan enfeksiyonu ve ilk giin sarilik
olmasi tizerine kisa bir silire hastanede yatarak
tedavi gormiis. Iki ayhik iken gelisim geriligi ve
hipotroidi tanisi ile tekrar hastanede yatmis. E.O.
iki yaginda ve O.0. bir yasinda iken her ikisine de
NS tanist konmus. Anneden alinan bilgiye gore,
her iki kardesin de gelisim basamaklar1 normalmis.
E.O.’ye 3 yasinda iken zihinsel olarak geri oldugu
tanisi ile 6zel egitim 6nerilmis ve E.O. yaklagik 4
yiuldir 6zel egitim aliyor.

Gittigi ozel egitim kurumunda davranis sorunlari-
nin gozlenmesi tizerine bir cocuk psikiyatristine
yonlendirilen E.O.’niin annesi E.O. niin kendisini
ifade edemedigini, ¢ok sinirli oldugunu, sinirlenin-
ce tekme attigini ve tlikiirdiigiinti, kardesini cok
kiskandigini, 6zel egitim sirasinda derste durmadi-
gin1, cok hareketli oldugunu soyledi. Yapilan ruh-
sal durum degerlendirmesi sonucunda, fizik ve
mental olarak yasitlarindan geri izlenimi veren ve
tiim viicudunda yaygin kizariklik ve cilt dokiintiile-
ri olan E.O.’de depresif semptomlar saptand1 ve

davranig sorunlar1 gozlendi. Bazi harfleri net ola-
rak soyleyemediginden konugmasi yeterince anla-
silamiyordu. Annenin duygudurumu depresif ola-
rak degerlendirildi. Ikinci goriismeye kardesi de
cagrildi. Klinik olarak mentali normal degerlendi-
rilen ancak fizik gelisimi yasitlarindan biraz geri
olan 0.0. gériisme sirasinda sakin ve uyumlu idi.
Iki kardes birlikte oyun ortaminda gézlendiginde;
E.O. ile 0.0.’niin gecinemedikleri ve birbirlerine
zarar verdikleri goriildii. Annesi O.0. niin de vur-
mak, bagirmak, kars1 gelmek gibi bazi davranig
sorunlart olmasindan yakindi. Ayrica anne digari
ciktiklarinda insanlarin onlara bakiglarindan rahat-
s1z oldugunu, otobiiste kimsenin yanlarina oturmak
istemedigini, bulasict bir hastaliklart varmig gibi
kendilerini rahatsiz edip stirekli soru sorduklarim
anlatti. Disarida oyun oynarlarken arkadaglarinin
onlarin yanina yanagmadigini, daire olarak oyun
oynandiginda diger ¢ocuklarin E.O. ve 0.0.’niin
ellerinden tutmak istemediklerini belirtti. Bu
sebeplerle artik parka gitmek istemediklerini, oto-
biislere binmek yerine yiiriidiiklerini, ¢evrelerinde
hi¢ arkadaglarinin olmadigint s6yledi.

E.O. ve 0.0. birlikte diizenli olarak klinik takibe
alind1 ve goriigmelerde ikisi ile ortak oyunlar
oynandi. Aile goriismeleri yapildi. Anne psikiyatri-
ye yonlendirildi. Gériismelerden birinde E.O.’niin
klinikte yere diisen bir kalemi “anne mikrop kapa-
rim sen ver” diyerek annesinden istedigi gozlendi.
Annesiyle yapilan gorlismede immiin sistemlerinin
zayiflig1 sebebiyle doktorun “dikkat edin kolay
mikrop kaparlar, iiziilmesinler hastaliklar1 artar”
uyarisint ¢ocugun yaninda yapmasit sonrasinda
E.O. niin hicbir seye dokunmayip yere diisen nes-
neleri annesinden istedigi, annesinin de {iziilmesin-
ler, aglamasinlar diye kural koymada ciddi zorluk
yasadig1 6grenildi.

Klinik takip stirecinde; E.O.’ye once hidroksizin
50 mg/giin baglandi. D6rt haftalik bir takip sonra-
sinda davranis sorunlarinda azalma gézlenmeyince
Imipramin 10 mg/giin baglanip 20 mg/giin’e ¢ikil-
di. Takipte hareketliliginde artig, huzursuzluk ve
daha sinirli oldugunun tanimlanmasi tizerine doz
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azaltilarak kesildi. Risperidon 0.25 mg/giin bagla-
nip 0.75 mg/giin’e ¢ikildi. Davranig sorunlarinda
belirgin azalma olmasi iizerine 6 ay siire ile bu
dozda takip edildi. Ilkokul 1. sinifa baslayinca,
O0gretmen geri bildirimi ve klinik degerlendirme
sonucunda dikkat eksikligi hiperaktivite bozuklugu
tanist ile kisa etkili metilfenidat 10 mg/giin baglan-
d1 ve risperidon dozu aksam 0.25 mg/giin’e inildi.
Metilfenidat kullanim1 sirasinda sersemlik, durgun-
lagma ve uykusuzluk sikayetlerinin olmasi tizerine
Metilfenidat kesilerek risperidon 0.75 mg/giin
dozda devam edildi. Okulun ikinci donemine kadar
derslerinde isteksizlik diginda sikayet tanimlanma-
yan E.O.’niin ikinci yariyilda derslere kars: istek-
sizliginin belirginlesmesi, okuma yazmay1 s6keme-
mesi ve hareketliliginde artma olmasi tizerine uzun
etkili Metilfenidat 18 mg/giin bagland1 ve risperi-
don dozu tekrar 0.25 mg/giin’e inildi. Yan etki
tanimlanmamasi lizerine halen bu dozlarda ilag
kullanimi devam etmektedir. Okulun ikinci done-
minde Ggretmenin yonlendirmesi tizerine E.O.’ye
rehberlik arastirma merkezi tarafindan kaynastirma
egitimi karari verildi. Su anda 2. sinif 6grencisi
olan E.O. nin diizenli araliklarla klinik takibi
devam etmektedir.

0.0.’niin takibinde; kronik hastaliga bagli sosyal
zorluklarla E.O.’ye gore daha kolay bas edebildi-
gi gozlendi. Aileye 0.0.’yi krese géndermesi
onerildi ve aile bu 6neriye uydu. E.O ve 0.0. bir-
likte dort goriisme siiresince oyun ortaminda takip
edildikten sonra ailenin ve kreg 6gretmeninin
sikayet iletmemesi iizerine 0O.0.’niin goriismeleri
sonlandirildi.

Anne ve baba ile diizenli olarak yapilan goriisme-
lerde; ailenin sosyal zorluklar1 konusunda destek-
leyici yaklasildi ve bas edebilme yollar: iizerine
konusuldu. Cocuklara karsi ¢ok koruyucu kollayict
olmalarinin olumsuz sonuclar: anlatildi ve nasil
davranabilecekleri hakkinda yol gésterici gortisme-
ler yapildi. Ailenin ulagim zorluklarina yardimci
olabilmek amaciyla engelli plakali araba alabilme-
leri i¢in heyet raporu diizenlendi.
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Takip siirecinde; E.O. ile ilgili okuldan gelen sika-
yetler azaldi ve kardesi ile uyumu artti. Annenin
depresif semptomlar1 azaldi ve bag edebilme bece-
risi artt1. Ailenin ¢ocuklarina karg1 daha tutarli dav-
randiklar1 gozlendi.

TARTISMA

Ulasilabilen literatiirde NS un psikolojik sonuglart,
bu hastaliga eslik eden ruhsal bozukluklar, kisinin
ve ailesinin sosyal hayatina getirdigi zorluklardan
bahseden bir yayina rastlanilmamustir.

Cocuk ve ergenlerde kronik hastaliklar pek cok
psikososyal risk etkenini beraberinde getirmekte-
dir. Aragtirmalar, kronik hastalig1 olan ¢ocuklarda
duygusal ve davranigsal sorunlarin gériilme orani-
nin % 20’den fazla oldugunu gostermektedir 5:0),
Genetik bir dermatoz olan NS kronik bir hastaliktir
ve sagaltim hayat boyu stirmektedir 34, Bu neden-
le hasta ve ailesi hastaligin seyri hakkinda bilgilen-
dirilmeli, psikolojik ve sosyal yonden desteklen-
melidir. Olgumuzla calisirken; mevcut hastaliklari
sebebiyle arkadas iligkisi kurmadaki zorluklari,
ailece toplumsal olarak kabul edilmelerindeki giic-
liikleri, kronik hastalig1 olan cocuklarin ailelerinde
yagsam boyu devam eden farkli ¢ocukla yasama
psikolojisi ozellikle tizerinde durulmasi gereken
konular olarak diigtiniilmiis ve aileye bu alanlarda
destek verilmeye caligilmistir.

Olgularimiz, nadir goriilen NS un bir genetik ve
cild hastalig1 olmasinin yan sira psikolojik sonug-
larinin da oldugu ve bu sebeple NS’lu ¢ocuklarin
ve ailelerinin konsiiltasyon-liyezon psikiyatrisi ¢er-
cevesinde takibinin 6nemli oldugunun vurgulan-
mast agisindan sunulmaya deger bulunmustur.
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