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Nadir goriilen bir sendromdur. 1925’te Bloch ve 1928 de Sulzberger
tarafindan tarif edilmistir. Yakin yillara kadar ancak 174 vak’a sap-
tanabilmigtir. % 63 oraninda konjenital veya hayatin ilk giinlerinde
meydana cikar. Cok ender olarak ta birinci yasta goriilebilir.

Semptomlar: :
1. Okiiler lezyonlar, 2. Cilt lezyonlari, 3. Dis anomalileri tarzin-
dadir.

1. OFiiler lezyonlar : Vak'alarin % 35'inde miigahede edilmistir.
Tek veya iki tarafli olarak genellikle asimetrik bir manzara gosterir-
ler. Cok degisik miiltipl lezyonlar gseklindedir.

a. Nistagmus; b. Strabizmus, c. Miyopi, d. Distrofik keratit, e. Ma-
vi Sklera, f. Irido - siklit, g. Konjenital katarakt, h. Pséydogliyoma,
i. Papillit, j. Optik sinir atrofisi, k. Korio-Retinit ekziidatif, 1. Retina
dekolmani.

2. Cilt lezyonlary :

Ug stadda evoliie olan hususi tipte eriipsiyonlarla karakterizedir.

Birinci stad: Duhring erpesi adi1 verilen eritemli, biilloz tipte ilti-
habi bir dermatit olarak goriiliir.

Ikinei stad: Skiirii dermatitler linear verriiké neviislere dénii:
siirler.

Ugilineii stad: Zifos lekesi gériiniimiinde gri mavi arduvaz renkli
lekeler veya kontiniie esmer cizgiler halinde pigmantasyon plileri ha-
line gecerler. Bunlara Blasklico Novie Lignler de denilir.

Bu eriipsiyonlar genellikle govde ve alt tarafta bulunurlar. Yiizde
gorillmezler. Kendiliginden gerilemeye egilimlidirler. Cok ufak lifler
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halinde kahil yasa kadar devam ederler. Psoydo-Pelad alopezi de go-

Histoloji : Cildin yiizeyel tabakalarindaki hiicrelerin bir kismin-
da pigman kaybi, hemen yaninda kromotofor birikmeleri gériinmiin-
dedir.

3. Danter anomaliler :

1. Dislerde sekil bozukluklan, 2. Dis eksikligi, 3. Ge¢ dis ¢itkarma
geklindedir. ‘

Heredite : Biiyiik bir cogunlukla feminen sekste goriiliir. Tetkik
edilen 174 vak’anin 168’i feminendir. Bardach 1925'te ikiz kiz kardes-
te, Scott 1955 te iki kiz yegende bu sendromu tesbit etmislerdir.

Etio-patogenezi: Konjenital malformasyonlara bagl olarak tees-
siis eden Ekto-mezodermik diplazi sonucudur, diyenlerle birlikte fotiis-
te Pli-retiniyen ve ilkel vitre hiperplazisidir diyenler veya fotiiste yer-
legen viral bir enfeksiyonun komplikasyonlaridir diyenler de vardir.
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Vak’amaz : S.A. 5 yaginda kiz cocugu. Batnin her iki yaninda ve
viicudun muhtelif yerlerinde kontinii esmer cizgiler halinde pigman-
tasyon plileri gikayetleri ile cildiye servisine miiracaat etmis, gozle-
rindeki arizalar: nedeniyle de servisimize sevk edilmistir.

Yapilan géz muayenesinde:

Nistagmus ve Niiklear tipte konjenital katarakt tesbit edildi. Ka-
tarakt: dolayis: ile funduslarn tetkik edilemedi. Vizyonu her iki gozde
151k hissi derecesinde bulundu.

Digleri bir sene dnce ¢ikmig, gayri muntazam ve kiiciik.

Bu bulgular yaninda asabi araz olarak huzursuzluk mevcut. Has-
ta ayakta duramiyor ve agzini kapatamiyor.

Vak’anin Diskiisyonu :

Cilt lezyonlarmin tipik, goz lezyonlarinin polimorf ve konjenital
vasifta oluslari, dis bozukluklarinin mevcudiyeti bu sendrom i¢in ye-
terli bulunmustur. Diinya ve Tiirkiye Oftalmoloji literatiiriinde ¢ok az
goriilmesi nedeniyle de tebligi cihetine gidilmistir.

Tedavi :

Lezyonlar konjenital anomaliler tarzinda oldugu icin tedavileri
semptomatik ve palliatif olmaktan ileri gecemiyor.

Ozet

Bloch-Sulzberger Sendromu (Incontinencia Pigmenti) vak’asi in-
celenmistir.

Summary

The authors presented a case of Block - Sulzberger syndrom.
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