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Özet 
 
Iktiyozis linearis sirkumfleksa eritemli, çift-kenarlı skuamlı lezyonlarla karakterize 
nadir bir iktiyoziform dermatozdur. Netherton sendromu ise; genellikle iktiyozis 
linearis sirkumfleksa �eklinde kendini gösteren iktiyoziform dermatit, kıl gövdesinde 
çe�itli bozukluklar ve atopik diyatezden meydana gelen klasik bir triad olarak 
tanımlanmı�tır. Burada Netherton sendromlu bir olgu ve atopik diyatez bulgularının 
e�lik etti�i iki iktiyozis linearis sirkumfleksa olgusu sunulmaktadır. ıktiyozis linearis 
sirkumfleksaya atopi bulgularının e�lik edebilece�i ve Netherton sendromlu olguların 
saç bulgularında spontan düzelmeler olabilece�i için, bu iki dermatozun aynı hastalık 
spektrumun iki ucu olarak de�erlendirilebilece�ini dü�ünüyoruz.  
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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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ıktiyozis linearis sirkumfleksa (�LS) polisiklik, eritemli, çift kenarlı-skuamlı, migratuar 
lezyonlarla karakterize otozomal resesif geçi�li nadir bir iktiyoz tipidir1,2. ılk 



tanımlanmasının ardından bir çok bildiride �LS'nın trikoreksis invaginata ile birlikteli�i 
dikkati çekmi�tir1,3-5. ıktiyoziform eritrodermi, kıl gövdesinde çe�itli keratinizasyon 
defektleri ve atopik diyatezden olu�an bir triadı bulunan, otozomal resesif geçi�li, 
oldukça nadir görülen klinik tablo ise günümüzde Netherton sendromu (NS)'u olarak 
bilinmektedir3,6,7. NS'unda iktiyoziform eritrodermi hastaların büyük ço�unlu�unda 
�LS �eklinde gözlenirken nadiren konjenital iktiyoziform dermatit �eklinde de 
olabilir3,7. 
 
Olgu 1 
 
Vücudunda 2,5 aylıktan beri süregelen yaygın ka�ıntı, kuruluk, kızarıklık, kepeklenme 
ve saçlarında seyreklik yakınmalarıyla poliklini�imize ba�vuran 6 ya�ındaki kız 
çocu�unun dermatolojik muayenesinde; gövde ve ekstremitelerde yaygın sirsine 
�ekilli, eritemli, çift kenarlı-skuamlı plaklar tespit edildi (�ekil 1). Saçlı deride 
deskuamasyon ve saçların seyrek oldu�u dikkati çekti. Ayrıca yukarıdaki bulgulara ek 
olarak antekübital ve popliteal fossalarda eritematöz, likenifiye plaklar ve uyluk üst 
kısımlarda keratozis pilaris saptandı. Kulak burun bo�az muayenesinde saptanan 
allerjik rinit dı�ında hastanın sistemik muayene bulguları normaldi. 
 
özgeçmi�inde sık geçirilen nezle dı�ında bir özellik saptanmadı. Soygeçmi�inde; 
anne ve babası arasında akraba evlili�i bulunan (anne-baba amca çocukları) 
hastanın amcasında da benzer cilt yakınmalarının oldu�u ö�renildi. Ailede atopi 
anamnezi yoktu.  
 
Rutin biyokimyasal ve hematolojik incelemelerinde lökositoz (14000 IK/UL) ve 
eozinofili (% 20) dı�ında bir özellik yoktu. Total IgE düzeyi 3663 (N: 0-120 IU/ml) idi. 
 
Saç tellerinin mikroskopik incelemesinde farklı kıllarda, trikoreksis invaginata ve 
moniletriks görünümü tespit edildi (�ekil 2).  
 
Olgu 2  
 
Do�umdan itibaren vücudunda kuruluk ve kızarıklık yakınmalarıyla ba�vuran 17 
ya�ındaki erkek hastanın dermatolojik muayenesinde; gövde ve ekstremitelerde 
yaygın anüler �ekilli, eritemli, çift kenarlı-skuamlı plaklar (�ekil 3) saptandı. Ayrıca bu 
bulgulara ek olarak avuç içi çizgilerinde belirginle�me, 'Dennie-Morgan' çizgileri, 
kserozis ve el-ayak tırnaklarının bazılarında distrofi tespit edildi.  
 
özgeçmi�inde allerjik rinit, allerjik konjonktivit veya astıma yönelik herhangi bir 
yakınması olmayan hastanın ailesinde de atopi bulguları olmadı�ı ö�renildi. Anne ve 
babası arasında akraba evlili�i olmayan hastanın 13 ya�ındaki erkek karde�inin 
yanısıra halasının ve teyzesinin o�ullarında da benzer yakınmalar oldu�u ö�renildi. 
 
Sistemik muayenesinde bir özellik saptanmayan hastanın rutin biyokimyasal 
incelemeleri ve tam kan sayımı normaldi. Total IgE düzeyi 210 IU/ml (N: 0-120) idi. 
Tırnaklardan alınan materyalin KOH ile direkt mikroskopik incelemesinde mantar 
elemanlarına rastlanmadı. Saç tellerinin mikroskopik görünümü do�aldı.  
 
 



Olgu 3  
 
On üç ya�ındaki erkek hasta vücudunda do�umdan itibaren süregelen kuruluk, 
kızarıklık, döküntü ve ka�ıntı yakınmalarıyla poliklini�imize ba�vurdu. Sistemik 
muayene bulguları normal olan hastanın dermatolojik muayenesinde vücutta yaygın, 
simetrik da�ılım gösteren, anüler �ekiller olu�turmu� eritemli, çift-kenarlı skuamlı 
plaklar tespit edildi. Ek olarak kserozis, difüz palmoplantar hiperkeratoz ve 
palmoplantar bölge çizgilerde belirginle�me göze çarptı (�ekil 4). özgeçmi�inde 
allerjik rinit, allerjik konjonktivit veya astıma yönelik herhangi bir yakınması yoktu. 
Soygeçmi�inde; ikiz karde�inde (do�umdan 1 hafta sonra ölmü�) ve 17 ya�ındaki 
erkek karde�inde (Olgu 2), halasının ve teyzesinin o�ullarında da benzer cilt 
yakınmalarının oldu�u ö�renildi.  
 
Laboratuar incelemelerinde total IgE düzeyi de dahil olmak üzere herhangi bir 
patolojik bulguya rastlanmadı. Saç tellerinin mikroskopik incelemesi normaldi. 
 
Tüm olguların idrar tetkiklerinde 24 saatlik idrarda protein miktarı da dahil olmak 
üzere bir patoloji saptanmadı. üç olgunun da deri lezyonlarından alınan punch 
biyopsi materyallerinin rutin histopatolojik incelemesinde keratin tabakasında 
kalınla�ma, parakeratoz, akantoz, rete uçlarında ve papillalarda uzama, granüler 
tabakada yer yer kalınla�ma ve dermiste lenfositlerden zengin perivasküler 
infiltrasyon saptandı. Birinci olguda bunlara ek olarak stratum korneum tabakası 
içinde PAS pozitif amorf madde birikimi izlendi (�ekil 5).  
Tüm bu bulguların ı�ı�ında ilk olgumuz NS di�er iki olgumuz ise atopik diyatez 
bulgularının e�lik etti�i �LS olarak de�erlendirildi. Olgulara emolyentler ve topikal 
kortikosteroidler önerilerek klinik takibe alındılar. ılk hastanın lezyonlarında topikal 
kortikosteroidler ile alevlenme gözlendi�i için tedaviye sadece emolyentler ile devam 
edildi. Ayrıca hastada ka�ıntının çok �iddetli olması ve allerjik rinit tespit edilmesi 
nedeniyle tedaviye sistemik antihistaminik ve ketotifen eklendi. Yakla�ık 2 yıldır klinik 
takipte olan hastanın saçları bu süre içinde gürle�ti ve klinik olarak normale yakın bir 
görünüme kavu�tu (�ekil 6). Saçlarda gözlenen bu klinik düzelmeye kar�ın saç 
mikroskopisindeki bozuklukların devam etti�i gözlendi. ıkinci olguya ek olarak 25 
mg/gün �eklinde oral asitretin tedavisi ba�landı ancak hasta birinci ayın sonunda 
lezyonlarında bir de�i�iklik olmadı�ı gerekçesiyle tedaviyi bıraktı. 
 

  

�ekil 1:Birinci olgunun bacaklardaki eritemli çift kenarlı 
skuamlı plaklar 

�ekil 2: Birinci olgunun saç tellerinin 
mikroskopikincelenmesinde saptanan trikoreksis 
invaginata ve moniletriks görünümü  



 

 

�ekil3: �kinci olgunun alt ekstremitelerindeki annüler 
�ekilli eritemli, çift kenarlı skuamlı plaklar 

�ekil 4: Üçüncü olgunun gövdesindeki polisiklik, 
eritemli, çift kenarlı- skuamlı plaklar, diffüz palmer 
hiperkeratoz ve avuç içi çizgilerinde belirginl�me 

 

 

�ekil 5: Birinciolguya ait rutin histopatolojik 
incelemede saptanan; hiperkeratoz, stratum 
corneum tabakasında PAS + amorf madde birikimi, 
granüler tabakada yer yer kalınla�ma, akantoz ve 
dermiste perivasküler lenfositik infiltrasyon (H&E 
*100) 

�ekil 6: Birinci olguda iki yıllık klinik takip sonrası 
gözlenen saçlardaki klinik düzelme 

 
 
Tartı�ma  
 
�LS gövde ve ekstremitelerde sürekli �ekil de�i�tiren, polisiklik, eritemli, çift kenarlı-
skuamlı plaklarla karakterize bir dermatozdur1,2,6. Histopatolojik incelemede; 
hiperkeratoz, parakeratoz ve retelerde uzama gibi psoriasiste de görülebilen bazı 
bulgular gözlenece�i gibi, bazı olgularda keratin tabaka içinde vezikül veya 
vezikülopüstül olu�umuna di�erlerinde ise PAS pozitif madde birikimine rastlanabilir8. 
Bizim olgularımızın Tümünün dermatolojik muayenesinde vücutta yaygın, polisiklik 
veya annüler �ekilli, eritemli, çift kenarlı-skuamlı plaklar tespit edildi ve bu lezyonlar 
klinik ve histopatolojik olarak �LS ile uyumluluk gösteriyordu. 
 



NS ise iktiyoziform dermatit, kıl gövdesinde çe�itli bozukluklar ve atopik diyatezden 
meydana gelen klasik bir triad olarak tanımlanmı�, nadir bir iktiyoz tipidir3,6,7,9. 
Olguların büyük bölümünde do�umda mevcut olan eritrodermi tablosunun yerini, kısa 
bir süre sonra tipik �LS lezyonları alır6. ıktiyoziform dermatit daha az sıklıkla 
konjenital iktiyoziform dermatit �eklinde de gözlenebilir3,6,7. NS'lu olgumuzdaki 
iktiyoziform dermatit yukarıda bahsedildi�i gibi �LS �eklindeydi.  
 
Sendromun ikinci önemli bulgusunu olu�turan kıl gövdesindeki anomalilerin en 
karakteristi�i trikoreksis invaginatadır. Ancak pili torti, moniletriks ve trikoreksis 
nodoza gibi saç anomalileri de tabloya e�lik edebilir5,7,9. ılk olgumuzun ba�langıç 
döneminde ve daha sonraki klinik takiplerinde saç kıllarının tekrarlanan mikroskopik 
incelemelerinde, trikoreksis invaginata ve moniletriks görünümü tespit edildi. 
Ba�langıçta saçlarında seyrelme dikkati çeken hastamızın iki yıllık klinik izlem 
sonunda saçlarında kozmetik olarak belirgin düzelme gözlendi. Benzer �ekilde 
Yerebakan10 ve arkada�ları da; NS'u tanısı ile izledikleri 8 ya�ındaki bir kız 
çocu�unda 5 yıllık takip sonunda saç mikroskopisindeki bozuklukların devam 
etmesine kar�ın saçlarında ba�langıç dönemiyle kar�ıla�tırdıklarında kozmetik olarak 
kabul edilir bir düzelme gözlediklerini bildirmi�lerdir. Ayrıca NS'lu bazı olgularda geç 
çocukluk-puberte döneminde kıl anomalilerinin ve uzama bozuklu�unun tamamen 
düzelebilece�i bildirilmi� ve bu nedenle de yeti�kin dönemde rastlanan olgularda 
tanının atlanabilece�i ileri sürülmü�TÜr9. Puberte döneminde olan di�er iki 
olgumuzda mikroskopik ve makroskopik olarak herhangi bir saç anomalisi 
gözlenmedi.  
 
NS'nun üçüncü ana bulgusu olan atopik diyatez ise; ürtiker, anjionörotik ödem, atopik 
dermatit, astım, allerjik rinit, allerjik konjunktivit, total IgE yüksekli�i veya ailede atopi 
anamnezi �eklinde kendini gösterebilir7,11. Benzer �ekilde literatürde eozinofili, 
atopik inhalan allerjenlere ve/veya yiyeceklere kar�ı pozitif prick test sonuçları gibi 
bazı atopik diyatez bulgularının da �LS'ye e�lik edebilece�i bildirilmi�tir9,12. Atopik 
diyatez / atopik dermatit açısından yapılan incelemelerde; ilk olgumuzda atopik 
dermatitin major bulgularından ka�ıntı, fleksural likenifikasyon ve allerjik rinit; minör 
bulgularından ise keratozis pilaris ve total IgE yüksekli�i saptandı. ıkinci ve üçüncü 
olgularımızda ise atopik dermatitin major kriterlerinden herhangi birine 
rastlanmazken, minör kriterlerinden kserozis ve avuç içi çizgilerinde belirginle�me 
tespit edildi. ıkinci olgumuzda ayrıca 'Dennie-Morgan' çizgileri ve total IgE yüksekli�i 
saptandı. Olgularımızın hiçbirisinde ürtiker, anjionörotik ödem, astım, allerjik 
konjunktivit, inhalan maddelere veya yiyeceklere kar�ı allerjik reaksiyon geli�imi 
anamnezi ve periferik eozinofili yoktu. 
 
NS'na nadiren aminoasidüri, fiziksel ve mental retardasyon, kronik enteropati ve 
hücresel immünite yetersizlikleri de e�lik edebilir7,9,13. Olgularımızın hiçbirisinde bu 
bulgular tespit edilmedi. Aminoasidüri incelemesi teknik yetersizlikler nedeniyle 
yapılamadı ancak olgularda 24 saatlik idrarda proteinüri saptanmadı.  
 
Günümüzde iktiyoziform dermatozların halen etkili bir tedavisi yoktur. Tedavide 
keratolitikler, topikal kortikosteroidler, A vitamini, retinoidler ve PUVA kullanılabilir13. 
NS'nda kortikosteroid ve retinoid tedavilerinin sonuçları hakkında çeli�kili veriler 
bulunmaktadır. Ba�langıçta topikal kortikosteroidlerin tedavide ba�arılı oldu�unu 
bildiren olgu sunumları olmasına kar�ın,5 daha sonraki yıllarda geni� hasta 
serilerinde tedavide çok ba�arılı bulunmadıkları bildirilmi�tir3,9. Nitekim biz de ilk 



olgumuzun lezyonlarında topikal kortikosteroidler ile alevlenme gözledik. Benzer 
�ekilde bazı yazarlar retinoidlerin NS'ndaki iktiyoziform dermatit bulgularını 
hafifletti�ini bildirirken10,13 di�erleri tabloyu alevlendirebilece�ini dü�ünmektedir3.  
 
ılk olgumuzda �LS lezyonlarına atopik dermatitin major kriterlerinden ka�ıntı, tipik 
morfoloji ve da�ılım gösteren likenifikasyon ve allerjik rinit �eklinde kendini gösteren 
ki�isel atopi öyküsü; minör bulgularından ise keratozis pilaris, total IgE yüksekli�i ve 
kserozis vardı. Herhangi bir saç anomalisinin saptanmadı�ı di�er olgularımızdan 
ikincisinde ise, atopik diyatez bulgularından total IgE yüksekli�i tespit edildi. Bu 
olgumuzda ayrıca atopik dermatitin minör kriterlerinden kserozis, avuç içi çizgilerinde 
belirginle�me ve Dennie-Morgan çizgileri vardı. üçüncü olgumuzda ise tipik �LS 
lezyonlarına ek olarak gene atopik dermatitin minör kriterlerinden kserozis ve avuç içi 
çizgilerinde belirginle�me tespit edildi. Buna göre birinci olgumuzda ILS'ya atopik 
dermatitin, ikinci olgumuzda atopik diyatez bulgusu ile atopik dermatitin minör 
kriterlerinden üç tanesinin, üçüncü olgumuzda ise atopik dermatitin minör 
kriterlerinden iki tanesinin e�lik etti�i görülmektedir. ılk olgumuzda bunlara ilaveten 
saç anomalileri gözlendi�i için NS olarak de�erlendirilmi�tir. Di�er iki olgu ise adeta 
saç bulgularının e�lik etmedi�i NS'nun hafif ya da abortif formları olarak 
görülmektedir. Geç çocukluk ya da puberte dönemindeki bu iki olgumuzda küçük 
ya�larda var olan saç bozukluklarının spontan olarak düzelmi� olması da 
mümkündür. Bu iki dermatoz de�erlendirilirken �LS'ya atopi bulgularının e�lik 
edebilece�i12 ve NS'lu olguların saç anomalilerinde ya�la beraber spontan 
düzelmeler gözlenebilece�i11 unutulmamalıdır. Ayrıca her iki tablonun otozomal 
resesif genetik geçi� göstermesi, �LS ve NS'nun gerçekte aynı antiteler olabilece�ini 
dü�ündürmü�tür1. Bu iki dermatozun bir spektrumun iki ucu olarak 
de�erlendirilebilece�ini ve ara formlar gösteren olguların da bulunabilece�ini 
dü�ünmekteyiz.  
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