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BLOCH - SULZBERGER SENDRQMU 
(iNCONTiNENCIA PiGMENTi) 

Dr. Cihat Cam(*) · Dr. Ertugrul Tarhan(**) 
Dr. M. Hayri Durdu(***) 

Nadir gorlilen bir sendromdur. 1925'te Bloch ve 1928 de Sulzberger 
tarafmdan tarif edilmi§tir. Yakm YJllara kadar ancak 174 vak'a sap
tanabilmi§tir. % 63 oranmda konjenital veya hayatm ilk glinlerinde 
meydana ~1kar. <;;ok ender olarak ta birinci ya§ta gorlilebilir. 

Semptomlan : 
1. Okiller lezyonlar, 2. Cilt lezyonlan, 3. Di§ anomalileri tarzm

dadlr. 

1. Okuler lezyonlar : Vak'alarm % 35'inde mli§ahede edilmi§tir. 
Tek veya iki tarafh olarak genellikle asimetrik bir manzara gosterir
ler. <;;ok degi§ik milltipllezyonlar §eklindedir. 

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

2. Gilt lezyonlan : 

u~ stadda evolUe olan hususi tipte erlipsiyonlarla karakterizedir. 
Birinci stad: Duhring erpesi ad1 verilen eritemli, billloz tipte ilti-

habi bir der'matit olarak gorlili.ir. 
1kinci stad: Sktirli dermatitler linear verrliko nevlislere donli· 

$lirler. 
U~Uncti stad: Zifos lekesi gorlinlimtinde gri rna vi arduvaz renkli 

lekeler veya kontinlie esmer ~izgiler halinde pigmantasyon plileri ha
line geQerler. Bunlara Blasklico Novic Lignler de denilir. 

Bu erlipsiyonlar genellikle govde ve alt tarafta bulunurlar. Ytizde 
go~ezler. Kendiliginden gerilemeye egilimlidirler. <;;ok ufak lifler 
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Resim 1 

halinde kahil ya§a kadar devam ederler. Psoydo-Pelad alopezi de go
riiliir. 

Histoloji : Cildin ylizeyel tabakalarmdaki hlicrelerin bir kisrnm
da pigman kayb1, hemen yanmda kromotofor birikmeleri gorlinmlin
dedir. 

3. Danter anomaliler : 

1. Di§lerde §ekil bozukluklan, 2. Di§ eksikligi, 3. Ge~ di§ ~1karma 
§eklindedir. · 

Heredite : Bliylik bir ~oguruukla feminen sekste gorlillir. Tetkik 
edilen 174 vak'anm 168'i feminendir. Bardach 1925'te ikiz k1z karde§
te, Scott 1955 te iki k1z yegende bu sendromu tesbit etmi§lerdir. 

Etio-patogenezi: Konjenital ·malformasyonlara bagll olarak tees
sUs eden Ekto-mezodermik diplazi sonucudur, diyenlerle birlikte fotlis
te Pli-retiniyen ve ilkel vitre hiperplazisidir diyenler veya fotliste yer
le§en viral bir enfeksiyonun komplikasyonla.r1d1r diyenler de vardlr. 
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Vak'amtz : S.A. 5 ya§mda k1z gocugu. Batnm her iki yanmda ve 
viicudun muhtelif yerlerinde kontinli esmer gizgiler halinde pigman
tasyon plileri §ikayetleri ile cildiye servisine mliracaat etmi§, gozle
rindeki anzalan nedeniyle de servisimize sevk edilmi§tir. 

Yap1lan goz muayenesinde : 

Nistagmus ve Nliklear tipte konjenital katarakt tesbit edildi. Ka
tarakb dolay1s1 ile funduslan tetkik edilemedi. Vizyonu her iki gozde 
I§Ik hissi derecesinde bulundu. 

Di§leri bir sene once <,<Ikmi§, gayri muntazam ve klic;lik. 

Bu bulgular yanmda asabi araz olarak huzursuzluk mevcut. Has
ta ayakta duram1yor ve agzm1 kapatam1yor. 

Vak'amn Diskusyonu: 

Cilt lezyonlanrun tipik, goz lezyonlarmm polimorf ve konjenital 
vas1fta olU§lan, di§ bozukluklanrun ,mevcudiyeti bu sendrom ic;in ye
terli bulunmu§tur. Dlinya ve Tlirkiye Oftalmoloji literatiiriinde gok az 
goriilmesi nedeniyle de tebligi cihetine gidilmi§tir. 

Tedavi : 

Lezyonlar konjenital anomaliler tarzmda oldugu igin tedavileri 
semptomatik ve palliatif olmaktan ileri gegemiyor. 

Ozet 

Bloch-Sulzberger Sendromu (incontinencia Pigmenti) vak'as1 in
celenmi§tir. 

Summary 

The authors presented.a case of Block- Sulzberger syndrom. 
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