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Ozet

Iktiyozis linearis sirkumfleksa eritemli, ¢ift-kenarli skuamli lezyonlarla karakterize
nadir bir iktiyoziform dermatozdur. Netherton sendromu ise; genellikle iktiyozis
linearis sirkumfleksa seklinde kendini gésteren iktiyoziform dermatit, kil gévdesinde
cesitli bozukluklar ve atopik diyatezden meydana gelen klasik bir triad olarak
tanimlanmigtir. Burada Netherton sendromlu bir olgu ve atopik diyatez bulgularinin
eslik ettigi iki iktiyozis linearis sirkumfleksa olgusu sunulmaktadir. iktiyozis linearis
sirkumfleksaya atopi bulgularinin eslik edebilecedi ve Netherton sendromlu olgularin
sa¢ bulgularinda spontan dizelmeler olabilecegi igin, bu iki dermatozun ayni hastalik
spektrumun iki ucu olarak degerlendirilebilecegini diistiniyoruz.
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Summary

Ichthyosis linearis circumflexa is a rare ichthyosiform dermatosis characterized by
erythmatous, double-edged scaling lesions. Netherton syndrome is defined as a
classical triad composed of ichthyosiform dermatosis presenting mostly as ichthyosis
linearis circumflexa, various hair shaft defects and atopic manifestations. We report 2
cases of ichthyosis linearis circumflexa associated with some atopic manifestations
and 1 case of Netherton syndrome. Since atopic manifestations may be associated
with ichthyosis linearis circumflexa and spontaneous remission may be observed in
hair abnormalities in Netherton syndrome, we think that these two dermatoses might
be regarded as two ends of the same disease spectrum.
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Iktiyozis linearis sirkumfleksa (ILS) polisiklik, eritemli, cift kenarli-skuamli, migratuar
lezyonlarla karakterize otozomal resesif gegisli nadir bir iktiyoz tipidir1,2. ilk



tanimlanmasinin ardindan bir gok bildiride ILS'nin trikoreksis invaginata ile birlikteligi
dikkati cekmistir1,3-5. iktiyoziform eritrodermi, kil gévdesinde ¢esitli keratinizasyon
defektleri ve atopik diyatezden olusan bir triadi bulunan, otozomal resesif gegisli,
oldukga nadir gérilen Klinik tablo ise ginimuzde Netherton sendromu (NS)'u olarak
bilinmektedir3,6,7. NS'unda iktiyoziform eritrodermi hastalarin blylk cogunlugunda
ILS seklinde gdzlenirken nadiren konjenital iktiyoziform dermatit seklinde de
olabilir3,7.

Olgu 1

Vicudunda 2,5 aylktan beri stregelen yaygin kaginti, kuruluk, kizarikhk, kepeklenme
ve saclarinda seyreklik yakinmalariyla poliklinigimize bagvuran 6 yasindaki kiz
cocugunun dermatolojik muayenesinde; gévde ve ekstremitelerde yaygin sirsine
sekilli, eritemli, cift kenarli-skuamli plaklar tespit edildi (sekil 1). Sagh deride
deskuamasyon ve saclarin seyrek oldugu dikkati ¢cekti. Ayrica yukaridaki bulgulara ek
olarak antekubital ve popliteal fossalarda eritematdz, likenifiye plaklar ve uyluk st
kisimlarda keratozis pilaris saptandi. Kulak burun bodaz muayenesinde saptanan
allerjik rinit diginda hastanin sistemik muayene bulgulari normaldi.

6zgecmisinde sik gegirilen nezle disinda bir 6zellik saptanmadi. Soyge¢misinde;
anne ve babasi arasinda akraba evliligi bulunan (anne-baba amca ¢ocuklari)
hastanin amcasinda da benzer cilt yakinmalarinin oldugu égrenildi. Ailede atopi
anamnezi yoktu.

Rutin biyokimyasal ve hematolojik incelemelerinde 16kositoz (14000 IK/UL) ve
eozinofili (% 20) disinda bir 6zellik yoktu. Total IgE dizeyi 3663 (N: 0-120 [U/ml) idi.

Sag tellerinin mikroskopik incelemesinde farkli killarda, trikoreksis invaginata ve
moniletriks gérinimu tespit edildi (sekil 2).

Olgu 2

Dogumdan itibaren viicudunda kuruluk ve kizariklik yakinmalariyla bagvuran 17
yasindaki erkek hastanin dermatolojik muayenesinde; gévde ve ekstremitelerde
yaygin anuler sekilli, eritemli, ¢ift kenarli-skuamli plaklar (sekil 3) saptandi. Ayrica bu
bulgulara ek olarak avug ici ¢izgilerinde belirginlesme, 'Dennie-Morgan' gizgileri,
kserozis ve el-ayak tirnaklarinin bazilarinda distrofi tespit edildi.

6zgeg¢misinde allerjik rinit, allerjik konjonktivit veya astima yonelik herhangi bir
yakinmasi olmayan hastanin ailesinde de atopi bulgulari olmadigi égrenildi. Anne ve
babasi arasinda akraba evliligi olmayan hastanin 13 yasindaki erkek kardesinin
yanisira halasinin ve teyzesinin ogullarinda da benzer yakinmalar oldugu égrenildi.

Sistemik muayenesinde bir 6zellik saptanmayan hastanin rutin biyokimyasal
incelemeleri ve tam kan sayimi normaldi. Total IgE dizeyi 210 [U/ml (N: 0-120) idi.
Tirnaklardan alinan materyalin KOH ile direkt mikroskopik incelemesinde mantar
elemanlarina rastlanmadi. Sag tellerinin mikroskopik gériinimua dogaldi.



Olgu 3

On (¢ yasindaki erkek hasta viicudunda dogumdan itibaren siregelen kuruluk,
kizariklik, dokinti ve kasinti yakinmalariyla poliklinigimize basvurdu. Sistemik
muayene bulgulari normal olan hastanin dermatolojik muayenesinde vicutta yaygin,
simetrik dagihm gdsteren, anuler sekiller olusturmus eritemli, ¢ift-kenarli skuamli
plaklar tespit edildi. Ek olarak kserozis, difiz palmoplantar hiperkeratoz ve
palmoplantar bolge gizgilerde belirginlesme gbdze carpti (sekil 4). 6zgegmisinde
allerjik rinit, allerjik konjonktivit veya astima y6nelik herhangi bir yakinmasi yoktu.
Soygecmisinde; ikiz kardesinde (dogumdan 1 hafta sonra 6Imus) ve 17 yasindaki
erkek kardesinde (Olgu 2), halasinin ve teyzesinin ogullarinda da benzer cilt
yakinmalarinin oldugu 6grenildi.

Laboratuar incelemelerinde total IgE duzeyi de dahil olmak Gzere herhangi bir
patolojik bulguya rastlanmadi. Sag tellerinin mikroskopik incelemesi normaldi.

Tum olgularin idrar tetkiklerinde 24 saatlik idrarda protein miktari da dahil olmak
Uzere bir patoloji saptanmadi. U¢ olgunun da deri lezyonlarindan alinan punch
biyopsi materyallerinin rutin histopatolojik incelemesinde keratin tabakasinda
kalinlasma, parakeratoz, akantoz, rete uglarinda ve papillalarda uzama, grantler
tabakada yer yer kalinlagsma ve dermiste lenfositlerden zengin perivaskiler
infiltrasyon saptandi. Birinci olguda bunlara ek olarak stratum korneum tabakasi
icinde PAS pozitif amorf madde birikimi izlendi (sekil 5).

Tdm bu bulgularin igiginda ilk olgumuz NS diger iki olgumuz ise atopik diyatez
bulgularinin eslik ettigi iLS olarak degerlendirildi. Olgulara emolyentler ve topikal
kortikosteroidler dnerilerek klinik takibe alindilar. i1lk hastanin lezyonlarinda topikal
kortikosteroidler ile alevlenme gdzlendigi icin tedaviye sadece emolyentler ile devam
edildi. Ayrica hastada kagintinin ¢cok siddetli olmasi ve allerjik rinit tespit edilmesi
nedeniyle tedaviye sistemik antihistaminik ve ketotifen eklendi. Yaklasik 2 yildir klinik
takipte olan hastanin saclari bu sdre icinde gurlesti ve klinik olarak normale yakin bir
gérinime kavustu (sekil 6). Saclarda gézlenen bu klinik diizelmeye karsin sac
mikroskopisindeki bozukluklarin devam ettigi gbzlendi. ikinci olguya ek olarak 25
mg/gun seklinde oral asitretin tedavisi baslandi ancak hasta birinci ayin sonunda
lezyonlarinda bir degisiklik olmadigi gerekgesiyle tedaviyi biraki.

Sekil 2: Birinci olgunun sag tellerinin
mikroskopikincelenmesinde saptanan trikoreksis
invaginata ve moniletriks gérinima

Sekil 1:Birinci olgunun bacaklardaki eritemli ¢ift kenarl
skuamli plaklar




Sekil3: Ikinci olgunun alt ekstremitelerindeki anniiler
sekilli eritemli, ¢ift kenarli skuaml plaklar

Sekil 4: Uglincii olgunun gévdesindeki polisiklik,
eritemli, ¢ift kenarli- skuamh plaklar, diffiz palmer
hiperkeratoz ve avug i¢i gizgilerinde belirginlsme

Sekil 5: Birinciolguya ait rutin histopatolojik
incelemede saptanan; hiperkeratoz, stratum
corneum tabakasinda PAS + amorf madde birikimi,
granller tabakada yer yer kalinlasma, akantoz ve
dermiste perivaskler lenfositik infiltrasyon (H&E
*100)

Sekil 6: Birinci olguda iki yillik Klinik takip sonrasi
gbzlenen saglardaki klinik dizelme

Tartisma

ILS gdvde ve ekstremitelerde stirekli sekil degistiren, polisiklik, eritemli, gift kenarli-
skuamli plaklarla karakterize bir dermatozdur1,2,6. Histopatolojik incelemede;
hiperkeratoz, parakeratoz ve retelerde uzama gibi psoriasiste de goérilebilen bazi
bulgular gézlenecegi gibi, bazi olgularda keratin tabaka i¢inde vezikil veya
vezikulopistll olusumuna digerlerinde ise PAS pozitif madde birikimine rastlanabilir8.
Bizim olgularimizin TUminin dermatolojik muayenesinde vicutta yaygin, polisiklik
veya anntler sekilli, eritemli, ¢ift kenarli-skuaml plaklar tespit edildi ve bu lezyonlar

klinik ve histopatolojik olarak ILS ile uyumluluk gésteriyordu.




NS ise iktiyoziform dermatit, kil gévdesinde ¢esitli bozukluklar ve atopik diyatezden
meydana gelen klasik bir triad olarak tanimlanmig, nadir bir iktiyoz tipidir3,6,7,9.
Olgularin blyik béliminde dogumda mevcut olan eritrodermi tablosunun yerini, kisa
bir siire sonra tipik ILS lezyonlari alir6. iktiyoziform dermatit daha az siklikla
konjenital iktiyoziform dermatit seklinde de gézlenebilir3,6,7. NS'lu olgumuzdaki
iktiyoziform dermatit yukarida bahsedildigi gibi ILS seklindeydi.

Sendromun ikinci dnemli bulgusunu olusturan kil gévdesindeki anomalilerin en
karakteristigi trikoreksis invaginatadir. Ancak pili torti, moniletriks ve trikoreksis
nodoza gibi sa¢ anomalileri de tabloya eslik edebilir5,7,9. i1lk olgumuzun baslangic
déneminde ve daha sonraki klinik takiplerinde sag killarinin tekrarlanan mikroskopik
incelemelerinde, trikoreksis invaginata ve moniletriks gérinimu tespit edildi.
Baslangicta saclarinda seyrelme dikkati ceken hastamizin iki yillik klinik izlem
sonunda saclarinda kozmetik olarak belirgin diizelme g6zlendi. Benzer sekilde
Yerebakan10 ve arkadaglari da; NS'u tanisi ile izledikleri 8 yasindaki bir kiz
cocugunda 5 yillik takip sonunda sa¢ mikroskopisindeki bozukluklarin devam
etmesine karsin saglarinda baslangi¢ dénemiyle karsilastirdiklarinda kozmetik olarak
kabul edilir bir dizelme gdzlediklerini bildirmiglerdir. Ayrica NS'lu bazi olgularda geg
cocukluk-puberte déneminde kil anomalilerinin ve uzama bozuklugunun tamamen
dizelebilecegi bildirilmis ve bu nedenle de yetigskin donemde rastlanan olgularda
taninin atlanabilecegi ileri striimisTUr9. Puberte déneminde olan diger iki
olgumuzda mikroskopik ve makroskopik olarak herhangi bir sa¢ anomalisi
gbzlenmedi.

NS'nun U¢linct ana bulgusu olan atopik diyatez ise; Urtiker, anjiondrotik 6dem, atopik
dermatit, astim, allerjik rinit, allerjik konjunktivit, total IgE yuksekligi veya ailede atopi
anamnezi seklinde kendini gbsterebilir7,11. Benzer sekilde literatlirde eozinofili,
atopik inhalan allerjenlere ve/veya yiyeceklere kargi pozitif prick test sonuclar gibi
bazi atopik diyatez bulgularinin da iLS'ye eslik edebilecegdi bildirilmistir9,12. Atopik
diyatez / atopik dermatit acisindan yapilan incelemelerde; ilk olgumuzda atopik
dermatitin major bulgularindan kaginti, fleksural likenifikasyon ve allerjik rinit; minor
bulgularindan ise keratozis pilaris ve total IgE yiksekligi saptandi. ikinci ve G¢incl
olgularimizda ise atopik dermatitin major kriterlerinden herhangi birine
rastlanmazken, mindr kriterlerinden kserozis ve avug i¢i gizgilerinde belirginlesme
tespit edildi. 1kinci olgumuzda ayrica 'Dennie-Morgan' gizgileri ve total IgE yiksekligi
saptandi. Olgularimizin higbirisinde Urtiker, anjionérotik 6dem, astim, allerjik
konjunktivit, inhalan maddelere veya yiyeceklere karsi allerjik reaksiyon geligimi
anamnezi ve periferik eozinofili yoktu.

NS'na nadiren aminoasiduri, fiziksel ve mental retardasyon, kronik enteropati ve
hicresel immunite yetersizlikleri de egslik edebilir7,9,13. Olgularimizin hi¢birisinde bu
bulgular tespit edilmedi. Aminoasidiri incelemesi teknik yetersizlikler nedeniyle
yapilamadi ancak olgularda 24 saatlik idrarda proteintri saptanmadi.

GUndmUzde iktiyoziform dermatozlarin halen etkili bir tedavisi yoktur. Tedavide
keratolitikler, topikal kortikosteroidler, A vitamini, retinoidler ve PUVA kullanilabilir13.
NS'nda kortikosteroid ve retinoid tedavilerinin sonuglari hakkinda ¢eliskili veriler
bulunmaktadir. Baglangigta topikal kortikosteroidlerin tedavide basaril oldugunu
bildiren olgu sunumlari olmasina kargin,5 daha sonraki yillarda genis hasta
serilerinde tedavide ¢cok basarili bulunmadiklari bildirilmigstir3,9. Nitekim biz de ilk



olgumuzun lezyonlarinda topikal kortikosteroidler ile alevienme gdzledik. Benzer
sekilde bazi yazarlar retinoidlerin NS'ndaki iktiyoziform dermatit bulgularini
hafiflettigini bildirirken10,13 digerleri tabloyu alevlendirebilecegini disinmektedir3.

Ik olgumuzda ILS lezyonlarina atopik dermatitin major kriterlerinden kasinti, tipik
morfoloji ve dagihm gdsteren likenifikasyon ve allerjik rinit seklinde kendini gésteren
kisisel atopi 6ykUsu; mindr bulgularindan ise keratozis pilaris, total IgE yuksekligi ve
kserozis vardi. Herhangi bir sa¢ anomalisinin saptanmadig diger olgularimizdan
ikincisinde ise, atopik diyatez bulgularindan total IgE yUksekligi tespit edildi. Bu
olgumuzda ayrica atopik dermatitin mindr kriterlerinden kserozis, avug i¢i gizgilerinde
belirginlesme ve Dennie-Morgan gizgileri vardi. tigiincii olgumuzda ise tipik ILS
lezyonlarina ek olarak gene atopik dermatitin minér kriterlerinden kserozis ve avug ici
cizgilerinde belirginlesme tespit edildi. Buna gdére birinci olgumuzda ILS'ya atopik
dermatitin, ikinci olgumuzda atopik diyatez bulgusu ile atopik dermatitin minér
kriterlerinden (¢ tanesinin, Gglincu olgumuzda ise atopik dermatitin minor
kriterlerinden iki tanesinin eslik ettigi gérilmektedir. iIlk olgumuzda bunlara ilaveten
sa¢ anomalileri gdzlendigi icin NS olarak degerlendirilmistir. Diger iki olgu ise adeta
sag bulgularinin eglik etmedigi NS'nun hafif ya da abortif formlari olarak
gbrulmektedir. Ge¢ ¢cocukluk ya da puberte dénemindeki bu iki olgumuzda kigik
yaslarda var olan sa¢ bozukluklarinin spontan olarak diizelmis olmasi da
mimkinddr. Bu iki dermatoz degerlendirilirken iLS'ya atopi bulgularinin eglik
edebilecegi12 ve NS'lu olgularin sa¢ anomalilerinde yasla beraber spontan
dizelmeler gézlenebilecegi11 unutulmamalidir. Ayrica her iki tablonun otozomal
resesif genetik gecis gdstermesi, ILS ve NS'nun gergekte ayni antiteler olabilecegini
distndirmustari. Bu iki dermatozun bir spektrumun iki ucu olarak
degerlendirilebilecegini ve ara formlar gésteren olgularin da bulunabilecegini
distinmekteyiz.
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