
etherton sendromu (NS), ilk kez 1958 yılında Netherton tarafından
tanımlanmış, nadir görülen ve otozomal resesif geçişli bir dermato-
lojik hastalıktır.1 Bu sendromun ana belirtileri; yapısal saç gövdesi

anomalisi (trikoreksis invaginata-bambu saç görünümü), iktiyozis linearis
sirkumfleksa ve atopik bulgulardır. Saçlar soluk, mat ve frajildir.2,3

Bu çalışmada atopi bulguları ile birlikte gövdesinde yaygın birbirleri ile
birleşmiş, çift kenarlı, eritemli ve skuamlı lezyonları olan 12 yaşında erkek
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Netherton Sendromu:
Elektron Mikroskobik Çalışma

ÖÖZZEETT  Netherton sendromu ön tanısıyla, 12 yaşında erkek hastadan alınan saç örnekleri ışık ve
elektron mikroskobik yöntemlerle değerlendirilmiştir. Saç örnekleri rutin elektron mikroskop doku
takibi sonucu Araldit karışımına gömüldü. Yarı-ince kesitler metilen mavisi-azür II ile boyanarak
ışık mikroskopla, ince kesitler uranil asetat-kurşun sitratla kontrastlanarak geçirmeli elektron
mikroskopla değerlendirildi. Atopi bulguları yanısıra, histopatolojik incelemede hiperparakeratoz,
dermiste enflamatuvar hücre infiltrasyonu gözlenen deri örnekleri iktiyosis linearis sirkumfleksa ile
uyumlu bulundu. Saçın korteks kısmında nodüler kalınlaşma ve şişkinlik gözlendi. Distal kıl
segmentinin teleskop gibi proksimal kısma girmiş olduğu izlendi. Saç korteksini oluşturan
hücrelerin gevşek düzenlendiği, kutikulun dış kısmında hücreler arasında açılmalar gözlendi.
Bulgularla trikoreksis invaginata saptanarak Netherton Sendromu tanısı konuldu. Uzun süre atopik
dermatit tanısıyla tedavi gören hastalarda, iktiyoz bulgularının yanısıra saçlarda uzamada gerilik,
kopmalar saptandığında, Netherton sendromunun düşünülmesi ve saç örneklerinin incelenmesi
tanıyı desteklemek açısından önemli bulunmuştur. 

AAnnaahh  ttaarr  KKee  llii  mmee  lleerr:: Atopik dermatit; ultrastrüktür; iktiyozis  

AABBSS  TTRRAACCTT  Hair samples taken from 12-year-old boy prediagnosed with Netherton’s syndrome
were evaluated by using light and electron microscopic methods. Hair samples were prepared ac-
cording to routine electron microscopic procedures. Semi-thin sections were stained with methyl-
ene blue-azure II, thin sections were contrasted with uranyl acetate-lead citrate. Besides atopy
symptoms, hyperparakeratosis and inflammatory cell infiltration were seen in dermis. Results were
in accordance with icthyosis linearis circumflexa. In cortex portion of hair, nodulary thickening and
swelling were observed. There was a punctured proximal portion like a telescope in distal hair shaft
segment. Cells that make up hair cortex were seen to be loosely arranged and there was detachment
between cells exterior of cuticle. In evaluating all results trichorrhexis invaginata was identified. Pa-
tients given long term therapy for atopic dermatitis, which have breaking of hair in addition to ic-
thyosis, Netherton’s syndrome should be thought and investigation of hair samples for supporting
the diagnosis is important.
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has ta dan alı nan de ri bi yop si ör nek le rin de ik ti yo zis
li ne a ris sir kumf lek sa sap tan mış olup, saç ör nek le ri -
nin ışık ve elek tron mik ros ko bik in ce len-  me si so-
nu cu tri ko rek sis in va gi na ta-bam bu saç gö rü nü mü
tes pit edil miş tir. Bu bul gu lar la Net her ton sen dro -
mu ta nı sı alan ol gu nun, na dir gö rül me si ve il ginç
ol ma sı ne de niy le su nul ma sı uy gun bu lun muş tur.  

Has ta nın bil gi len di ril miş oluru alı na rak, alı-
nan saç ör nek le ri ste re o mik ros kop al tın da de ğer -
len di ril dik ten son ra, elek tron mik ros kop al tın da
in ce len mek üze re ru tin ta kip yön tem le ri ne gö re
ha zır lan dı. 

Ör nek ler ön ce fos fat tam pon da ha zır lan mış
%2.5 glu te ral de hit so lüs yo nun da, +4˚C’da 1 ge ce
sü re ile tes pit edil di. Fos fat tam pon ile yı ka nan do -
ku ör nek le ri ay nı tam pon ile ha zır lan mış %1 os mi-
yum tet rok sit so lüs yo nu ile +4°C’da 1.5 sa at sü rey le
bi rin ci tes pi ti iz le ye rek ya pıl dı. Fos fat tam pon so-
lus yo nu ile yı ka ma dan son ra, do ku ör nek le ri de re -
ce si gi de rek ar tan al kol se ri le rin den ge çi ri le rek
(%50-%60-%70-%80-%90-%95-%100) de hid ra tas -
yon iş le mi ya pıl dı. Pro pi len ok sit uy gu la nan do ku -
lar ka rı şı ma alış tır ma sü re cin den ge çi ri le rek aral dit
ka rı şı mı na (Aral di te CY 212 20 ml, DDSA 22 ml,
BDMA 1.1 ml, Di bu tilp hta la te 0.5 ml) gö mül dü. El -
de edi len blok lar 60˚C’da 48 sa at tu tu la rak po li me -
ri zas yon iş le mi ta mam lan dı. 

Blok lar dan alı nan ya rı-in ce ke sit ler me ti len
ma vi si-azur II bir le şik bo ya sı ile bo ya na rak ışık
mik ros kop al tın da de ğer len di ril dik ten son ra, in ce
ke sit ler ura nil ase tat ve kur şun sit rat ile kon trast -

la ma ya pı la rak ge çir me li elek tron mik ros kop
(TEM-Je ol 1011) ile in ce len di ve re sim le ri çe kil di. 

Saç lar da ku ru luk ve kı rıl ma, vü cut ta çift ke-
nar lı, eri tem li ve sku am lı lez yon la rı olan has ta dan
alı nan de ri bi yop si le ri nin his to pa to lo jik in ce le me -
sin de hi per pa ra ke ra toz, epi der mis te dü zen siz akan-
toz, re te ler de ha fif uza ma ve der mis te pe ri vas kü ler
ha fif yan gı sal hüc re in fil tras yo nu göz len miş olup,
bul gu lar ik ti yo sis li ne a ris sir kumf lek sa ile uyum lu
ol du ğu göz len miş tir. 

Has ta nın saç ör nek le ri nin ste re o mik ros kop al-
tın da de ğer len di ril me sin de saç üze rin de no dü ler bir
şiş kin lik iz len di (Re sim 1A, B). Sa çın bu kıs mın dan
ha zır la nan blok lar dan el de edi len ya rı in ce ke sit le -
rin, me ti len ma vi si-azür II ile bo ya na rak ışık mik-
ros kop al tın da de ğer len di ril me sin de sa çın kor teks
kıs mın da, ça nak tar zın da ge niş le me gös te ren dis tal
ka lın laş ma nın, prok si mal kıs ma doğ ru in va ji nas yon
şek lin de içi çe geç ti ği ve bam bu ka mı şı na ben zer gö-
rü nüm oluş tur du ğu dik ka ti çek ti (Re sim 2A-D). 

Saç göv de si nin bam bu tar zın da ge niş le me gös-
te ren böl ge si nin elek tron mik ros ko pa ha zır lan dı ğı
kıs mı nın  in ce len me sin de; me dul la yı sa ran kor teks
ve ku ti kul iz len di (Re sim 3A-D). Kor teks kıs mın -
da,saç kor tek si ni oluş tu ran hüc re le rin gev şek dü-
zen len di ği, yo ğun fib ril ler ve tri ko hi ya lin gra nül ler
içe ren ke ra ti ni ze hüc re ler ara sın da ki bir kaç des-
mo zom iz len di. An cak ku ti ku lun dış kıs mın da hüc-
re ler ara sın da açıl ma lar ve kop ma lar göz len di. Tüm
bu bul gu la rın tri ko rek sis in va gi na ta ile uyum lu ol-
du ğu sap tan dı.
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RESİM 1: Saçın stereomikroskop altında değerlendirilmesinde nodüler şişkinlik şeklinde kalınlaşma (Ok) izlenmektedir.



Net her ton sen dro mu, epi tel yal ve len fo id do-
ku lar da bu lu nan ve lenfoepitelyal kazal tipi inhi-
bitör (LEK TI)’ü kod la yan se rin pro te az in hi bi to rü
Ka zal-tip 5 -SPINK5- ge nin de ki mu tas yon ile oluş-
mak ta dır.4,5 Kli nik bul gu la rı ik ti yo zis li ne a ris sir-
kumf lek sa, tri ko rek siz in va gi na ta ve ato pik
di a tez’ dir.6-13 Net her ton sen dro mu nun ilk bul gu su
olan ik ti yo zis li ne a ris sir kumf lek sa, göv de ve eks-
tre mi te ler de sü rek li şekil de ğiş ti ren, po li sik lik, eri-
tem li, çift ke nar lı sku am lı plak lar la ka rak te ri ze bir
der ma toz dur. Bu lez yon la rın his to pa to lo jik in ce le -
me sin de hi per ke ra toz, pa ra ke ra toz ve re te ler de
uza ma şek lin de bul gu lar sap ta nır.6,7 Ol gu muz da
kol lar da, göv de ön ve ar ka yüz de eri tem li, çift ke-
nar lı sku am lı plak la rın kli nik ve his to pa to lo jik bul-
gu la rı ik ti yo zis li ne a ris sir kumf lek sa ile uyum lu
bu lun muş tur. 

Sen dro mun ikin ci önem li bul gu su nu oluş tu ran
saç göv de si ano ma li le ri nin en ka rak te ris ti ği tri ko -

rek sis in va gi na ta dır. Ol gu mu zun saç ör nek le ri-
nin ste re o mik ros kop al tın da de ğer len di ril me sin de
no dü ler şiş kin lik, ya rı-in ce ke sit le rin in ce len me -
sin de ça nak şekil de ge niş le me gös te ren dis tal kıl
seg men ti nin te les kop gi bi prok si mal kıs ma gir di ği
(= tri ko rek sis in va gi na ta ve ya bam bu sa çı gö rü nü -
mü) iz len di. Bam bu ya ben zer gö rü nüm, dis tal kıl
şaf tı nın prok si mal kıl şaf tı içi ne doğ ru yap mış ol du -
ğu in va gi nas yon ile oluş mak ta dır. Bu in va gi nas yon
kıl kor tek si nin in ter mit tent ke ra ti ni zas yon de fek ti
ol du ğu yer de, kor ti kal fib ril le rin pro te in le ri nin sul-
fid ri l-SH grup la rın, S-S di sul fi de bağ la rı na ye ter siz
dö nü şü mü so nu cun da olur. Bu de fekt saç kor te sin -
de yu mu şak lık, bom be leş me ve bam bu de for mi te si -
ne yol aç mak ta dır. Kıl kor tek si nin yu mu şak lı ğı
ne de niy le, kıl cis min de ke ra ti ni zas yo nun baş la dı ğı
böl ge de iç içe gir me gö rün tü sü göz len mek te dir.6,7

Ça lış ma mız da ya rı-in ce ke sit ler de no dü ler şiş kin lik
ve ça nak şek lin de ge niş le miş bam bu saç gö rün tü sü
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RESİM 2: Saçın yarı-ince kesitlerinin ışık mikroskobik görüntülerinde nodüler şişkinlik, ve çanak şeklinde genişleme gösteren kısımda invajinasyon şeklinde iç
içe geçmeler izlenmektedir (Ok) X 200 (A), X400 (B,C) X 1000 (D). metilen mavisi-azür II.



iz len miş ve in ce ke sit ler de kor ti kal gev şek dü zen -
len me sap tan mış tır. Sen dro mun üçün cü be lir ti si
olan ato pik yat kın lı ğın var lı ğı, ato pik der ma ti tin
ma jör bul gu la rın dan ka şın tı, flek su ral li ke ni fi kas -
yon ve kro nik ola rak tek rar la yan der ma tit; mi nör
bul gu la rın dan ise kse ro zis, se rum IgE dü ze yi yük-
sek li ği, Den ni e-Mor gan çiz gi le ri gi bi bul gu lar ile ta-
nım lan mış tır.8-10 Ol gu muz da da ka şın tı, flek su ral
li ke ni fi kas yon, kro nik ola rak tek rar la yan der ma ti te
ila ve ten kse ro zis mev cut tu. Bü tün bul gu lar ile ol-
gu ya Net her ton sen dro mu ta nı sı ko nul du. 

Ge ne tik bir ik ti yo-der ma toz olan Net her ton

sen dro mun da sa ğal tım ha yat bo yu sür mek te dir. Bu
ne den le has ta ve ai le si has ta lı ğın sey ri yö nün den
bil gi len di ril me li, has ta sa ğal tı mın et kin li ği ve yan
et ki le ri açı sın dan iz len me li dir.

So nuç ola rak, uzun sü re ato pik der ma tit ta nı -
sı ile te da vi gö ren has ta lar da, ik ti yoz bul gu la rı nın
ya nı sı ra saç lar da uza ma da ge ri lik ve kop ma lar
sap tan dı ğı du rum lar da ayı rı cı ta nı da, Net her ton
sen dro mu nun dü şü nül me si ve saç ör nek le ri nin
ışık ve elek tron mik ros kop ile in ce len me si nin ta-
nı yı des tek le mek açı sın dan önem li ol du ğu göz len-
miş tir. 
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RESİM 3: Bambu saçın ince kesitlerinin elektron mikroskop görüntüleri. Saç korteksinde, keratinize hücreler arasındaki bir kaç desmozom ve kutikulun dış kıs-
mında hücreler arasında açılmalar izlenmektedir (*). bar. 10 k , (A,C) 20 k (B,D). Uranil asetat-kurşun sitrat.
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